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Resumen Objetivo Realizar el reporte de un caso de linfoma testicular no Hodgkin tipo Burkitt,
presentando una revision de la literatura y documentando las variaciones histolégicas
tipicas, los métodos diagnosticos, el impacto del manejo inicial y el abordaje de las
metdstasis e infiltraciones tumorales en el pronéstico de esa patologia oncolégica.
Metodologia Se describe el caso de un hombre de 36 afios en quien se diagnostico un
linfoma testicular tipo Burkitt, durante el estudio de un sindrome proliferativo, que
inici6 con signos y sintomas neuroldgicos conllevando a la extension del estudio y
demostrando multiples lesiones metastdsicas asociadas a la infiltracion del sistema

Palabras Claves nervioso central. El tratamiento incluye multiples modalidades entre las que se
= linfoma no Hodgkin encuentra la quimioterapia, radioterapia local, profilaxis intratecal entre otras; sin
~ testiculo embargo, el pilar del manejo del compromiso testicular sigue siendo el quirdrgico.
~ Burkitt Conclusiéon El linfoma testicular no hodking es una patologia rara, siendo atin mas
~ ecografia doppler infrecuente el subtipo Burkitt, a pesar del pobre pronéstico, el diagnéstico oportuno y
= orquiectomia el desarrollo de nuevas terapias aplicadas en combinacion, han permitido mejorar la
~ metastasis sobrevida y disminuir el riesgo de recaida y progresion.

Abstract Purpose To report a case of Burkitt-type non-Hodgkin’s lymphoma, presenting a

review of the literature and documenting the typical histological variations, diagnostic
methods, and the impact of initial management and treatment of metastases and
tumor infiltrations in the prognosis of this oncological pathology.

received DOI https://doi.org/ Copyright © 2019, Sociedad Colombiana License terms
January 7, 2018 10.1055/s-0038-1648240. de Urologia. Publicado por Thieme

accepted ISSN 0120-789X. Revinter Publica¢des Ltda., Rio de @ ® @ @
March 22, 2018 elSSN 2027-0119. Janeiro, Brazil. Todos los derechos

published online reservados.

July 10, 2018


mailto:dianitamcc19@hotmail.com
https://doi.org/10.1055/s-0038-1648240
https://doi.org/10.1055/s-0038-1648240

10

Linfoma Tipo Burkitt Cerquera Cleves y col

Methodology We describe the case of a 36-year-old man diagnosed with Burkitt-type
testicular lymphoma during the study of a proliferative syndrome, which began with
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relapse and progression.

Introduccion

El linfoma testicular representa solo entre el 1% y el 2% de los
linfomas no Hodgkin, y del 1% al 7% de los tumores testiculares,
encontrando su mayor incidencia en adultos mayores de 50
afios. El subtipo mas frecuente es el difuso de células B gigantes,
sin embargo, existen otros subtipos cuyos casos han sido
reportados como el linfoma de Burkitt. Ese tipo de linfomas,
tiene tendencia a la diseminacién extranodal, permitiendo de
esaforma, que existan una gran variedad de manejos sistémicos
para lograr un adecuado control oncolégico.1

Los linfoma de Burkitt son subtipos del linfoma no Hodgkin
no muy comunes pero endémicos en regiones africanas,
evidenciandose una asociacién importante con la infeccién
con el virus de Epstein Barr; por otra parte, la forma esporadica
solo tiene asociacién en el 15% de los casos con ese virus. Es un
subtipo agresivo y requiere de estudios imagenolégicos de
urgencia para descartar invasién visceral asociada.?

El compromiso extranodal puede comprometer diferentes
6rganos como el estbmago, pulmoén, pleura, cerebro (6-16%),
intestino delgado, piel (6-35%), e inclusive se conocen
reportes de compromiso del anillo de Waldeyer (5%) y el
testiculo contralateral> Los factores de riesgo que
contribuyen al desarrollo de linfoma no Hodgkin, se han
visto a su vez relacionados con la aparicién de enfermedad
extranodal, por ese motivo, su incidencia es variable, sin
embargo, hay reportes de entre el 20% al 34% dependiendo de
los criterios adoptados.

Con respecto al manejo del linfoma testicular no Hodgkin,
por muchos afios consistia en sesiones de radioterapia para la
enfermedad localizada y quimioterapia para el compromiso
sistémico, sin embargo, debido al pobre pronéstico y alto
riesgo de recaida, hoy en dia diferentes series y estudios
retrospectivos y algunos prospectivos, han indicado el uso
del manejo combinado con orquiectomia radical,
radioterapia regional y quimioterapia dual inclusive en
estadios tempranos con resultados diversos.’

Caso Clinico

Hombre de 36 afios que ingresa por cuadro de una semana de
evolucién posterior a politrauma secundario a accidente de
transito, de dolor en flanco y fosa iliaca izquierda, asociado a
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neurological signs and symptoms, evidencing multiple metastatic lesions with
infiltration the central nervous system. Treatment includes multiple modalities
including chemotherapy, local radiotherapy, intrathecal prophylaxis among others;
However, The pillar of treatment is the surgical procedure.

Conclusion Non-hodking testicular lymphoma is a rare condition, and the Burkitt
subtype is even rarer. Despite the poor prognosis, early diagnosis and the development
of new therapies in combination, have improved survival and reduced the risk of

edema inguino-escrotal y de miembros inferiores, diplopia,
cefalea y hemiparesia de miembro inferior izquierdo y
maxilar inferior, al interrogatorio asocia diaforesis nocturna
de larga data.

Ademas de presentar hipertension arterial y ser fumador
pesado, se documenta historia familiar de neoplasia gastrica
en hermana y leucemia en hermano con fallecimiento antes
de la 4" década de la vida, sin estudio genético previo.

Al ingreso se documenta en ecografia abdominal
extrainstitucional adenomegalias inguinales izquierdas, y
lesiones hepaticas que podrian corresponder a metastasis,
por ese motivo se realiza tomografia axial computarizada
(TAC) de abdomen simple y contrastado, y en ella se
confirman multiples adenomegalias retroperitoneales e
inguinales izquierdas y conglomerados adyacentes a los
vasos iliacos izquierdos, visualizando al igual lesiones en el
parénquima hepdtico mayores de 2cms con adenomegalias
de implantacién peritoneal y en region perirenal derecha sin
hidronefrosis ni uropatia obstructiva asociada (~Fig. 1). Esas
lesiones tumorales generaban efecto compresivo vascular en
la vena iliaca comin y femoral izquierda, descartandose la
presencia de trombosis venosa profunda con ecografia
doppler. Para el inicio del estudio histopatolégico realizan
biopsia trucut de lesién focal hepatica izquierda.

Ante la persistencia del deterioro neurol6gico secundario
a un sindrome por paralisis del VI par, se realiza resonancia
magnética (RM) cerebral contrastada que documenta masa
paraselar izquierda con leve desplazamiento del tallo
hipofisiario hacia la derecha de posible aspecto metastasico.

Durante el estudio de neoplasia primaria realizan TAC de
térax contrastado con evidencia de adenomegalia pre
vascular y nédulos de tejido blando y contornos mal
definidos en ambos campos pulmonares, sin poder
descartarse compromiso neopldsico secundario. El
paciente presenta signos de deterioro respiratorio,
confirmandose trombo embolismo pulmonar e iniciando
anticoagulacion plena con heparina de bajo peso molecular.

Por evidencia de aumento del contenido escrotal con
edema de pared que dificulta la palpacién testicular, se
realiza ecografia doppler testicular con documentacién de
dos lesiones hipoecoicas en polo inferior de testiculo
izquierdo (=Fig. 2). Bajo esos hallazgos ecograficos, y en el
contexto del paciente con sospecha de neoplasia testicular,
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Fig.1 (a-b) TAC de Abdomen simple y contrastado. Adenomegalias retroperitoneales inferior a la arteria mesentérica superior, conglomerados
adyacentes a vasos iliacos izquierdos con didametro mayor de 14 cm Adenomegalias inguinales

se solicitan marcadores tumorales negativos (BHCG 0.1019 y
AFP 1.53), con marcador de carga tumoral elevado (LDH:
3403/232); posteriormente se realiza orquiectomia radical
izquierda con visualizacién de testiculo macroscépicamente
normal, con induracién de 1 cm en polo inferior.

A pesar del manejo quirtrgico instaurado, el paciente
presenta progresién de paraparesia de miembros inferiores,
sin nivel sensitivo asociado, que lleva a la realizacion de
gamagrafia 6sea negativa para metastasis y RMN de columna

[ZQUIERD

dorsal (~Fig. 3), con lesion focal de aspecto litico y neoplasico
de T6 a T8 con compresion a nivel de T7 y T8. Se realiza manejo
quirdrgico para compresién medular con laminectomia de
T6-T7 y extraccion de lesion epidural compresiva.

Se instaura un deterioro progresivo en el posoperatorio, con
requerimiento de soporte vasopresor y de ventilacion mecanica
por choque multifactorial con sindrome febril persistente a
pesar de cultivos sin aislamiento de microorganismo. Patologia
de biopsia hepatica y espécimen testicular reporta hallazgos

IZQUIERD

Fig.2 (a-c) Ecografia doppler testicular. Testiculo izquierdo con dos lesiones hipoecoicas de aspecto sdlido y contornos parcialmente definidos;
una en tercio medio de 41 x 27 x 29 mm y otra en el inferior de 39 x 27 x 27 mm. El anélisis doppler demuestra flujo adecuado
intratesticular y epididimario de manera bilateral, con ligera hipervascularizacién de las estructuras en el lado izquierdo.
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Fig. 3 (a-b) RM Lumbar. Masa con localizacién epidural posterior entre T6 y T8, obliterando el canal medular, y extendiéndose a través del

agujero de conjuncién izquierdo T2-T8.

sugestivos de neoplasia linfoproliferativa compatible con
Linfoma B de alto grado, probablemente de tipo Burkitt. Se
inicia manejo de primera linea con quimioterapia con
metrotexate, citarabina, y rituximab y corticoides a altas
dosis, con mejoria parcial dada por el retiro de soportes con
el primer ciclo; sin embargo, presenta recaida clinica con
disfuncion multiorganica y asistolia que no responde a
maniobras de reanimacion con desenlace fatal.

Discusion

El linfoma de Burkitt es un subtipo de linfoma no Hodgkin cuya
presentacién a nivel testicular esta relacionado con un pobre
pronéstico, de hecho, debido a la ausencia de tejido linfoide en
el testiculo se cree que la mayoria de pacientes presenta
diseminacion sistémica al momento del diagnéstico o poco
tiempo después. Existen diferentes factores de riesgo que
pueden llevar al desarrollo de esa patologia como lo son las
inmunodeficiencias secundarias a drogas o infecciones y/o en
pacientes trasplantados con un aumento del riesgo entre el
25% y el 50% que se eleva al 90% en pacientes VIH positivo en
comparacion con la poblacién en general. Existe también
asociacion con enfermedades congénitas como el sindrome
de ataxia telangiectasia, Wiscott-Alridge, sindrome de Sjogren
y patologias como la tiroiditis de Hashimoto y enfermedad
celiaca.?

Las formas de presentacion del linfoma testicular no
Hodgkin son: linfoma oculto, afectacién testicular de un
linfoma ya conocido, linfoma primario sin afectacién de otros
6rganos, siendo esa la forma mas rara de presentacion.’
Clinicamente es caracterizado por orquialgia intermitente,
que puede asociarse o no a una masa fija e hidrocele hasta en
el 40% de los casos. El compromiso de los dos testiculos se
presenta hasta en el 5% de los casos; la afectacion del testiculo
contralateral puede darse inclusive meses o afios después de la
orquiectomia radical y comportarse con histologia diferente y
puede asociarse a sintomas sistémicos como diaforesis, fiebre,
anorexia y pérdida de peso entre el 25% al 41% de los pacientes.®
En estudios retrospectivos, se ha demostrado que a los 7,6 afios,
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mas de la mitad de los pacientes tienen recaida y
aproximadamente el 40% tienen recurrencia extranodal.'
Histolégicamente, la mitad de los linfomas extranodales son
del patréon difuso de células B gigantes, con invasién
predominantemente del sistema nervioso central (SNC) y
otros sitios como hueso, testiculo e higado, mientras que en
el compromiso gastrointestinal se pueden observar diversos
patrones histolégicos que incluyen el linfoma Burkitt. En los
nifios, el subtipo histolégico de linfoma testicular primario mas
frecuente es el de células foliculares, con compromiso
secundario en los subtipos linfoblasticos.’

El estudio inicial puede realizarse con ecografia doppler
testicular que puede demostrar areas difusas o focales
hipoecoicas con hipervascularidad asociado en el testiculo,
sin embargo, el estudio de extensién debe ser guiado con
una tomografia axial computada de abdomen y/ o RM que
permite una estatificacién y un seguimiento adecuado. No
obstante, la confirmacién debe ser siempre histopatolégica
con el espécimen quirtrgico. El compromiso gastrointestinal
a nivel terminal del intestino delgado, apéndice y el ciego son
los sitios que se ven mas cominmente afectados en los linfomas
no Hodgking incluyendo el subtipo de Burkitt, por ese motivo,
las imagenes contrastadas van a permitir su identificacién.®°

El aspirado de médula 6sea evalta el compromiso medular,
y la citometria y la citologia de flujo han demostrado ser muy
buenos predictores de compromiso del SNC, sin embargo, la
RMN cerebral permite la caracterizacion y localizacién exacta
delas lesiones. Por otro parte con la tomografia por emision de
positrones (PET- Scan), se logra una adecuada evaluacion de
posibles metastasis subclinicas no detectables en otros
estudios imagenol6gicos.>

Al examen fisico, la inspeccion de lesiones cutineas y
palpacién testicular permite la identificacién de compromiso
extranodal en la region genital. Se deben solicitar pruebas de
serologia de VIH para el estudio de la inmunodeficiencia. Los
marcadores tumorales convencionales como la alfafetoproteina
(AFP)y la gonadotropina coriénica humana (HCG), no se elevan
en ese tipo de tumores; no obstante, el lactato deshidrogenasa
sérico (LDH) si, y es indicador de agresividad y volumen



tumoral, tomada en cuenta hoy en dia para el diagnéstico y
seguimiento. Con respecto a la inmunohistoquimica, la
positividad de CD10, Bcl6 y MUM 1 han sido asociados al casi
90% de los linfomas no Hodgkin, especialmente el difuso de
células B gigantes.'%!

Hoy en dia, el sistema de Ann Harbor, es usado para la
clasificacion y estatificacién clinica del linfoma Hodking, ya
que no fue disefiado especificamente para linfomas
extranodales, sin embargo, fue sometido a una
modificacién para adaptarlo a los linfomas no Hodgkin> "'

Con respeto al tratamiento instaurado, el pilar del manejo
y diagnoéstico del linfoma testicular es la orquiectomia radical
que permite un control local pero no curativo de la
enfermedad, con reporte de sobrevida a 5 afios del 16% al
50%. En la actualidad, se asocian manejos con quimioterapia
y radioterapia local, e inclusive se estin estudiando
resultados con profilaxis y alternativas con anticuerpos
monoclonales para evitar progresion y recaida al SNC; los
resultados son variables dependiendo de los diferentes
estudios documentados en la literatura.”'%13

Zucca y cols., demostraron de forma retrospectiva en 373
pacientes con linfoma testicular primario, un aumento en la
sobrevida a 4,8 afios y tiempo libre de progresién de la
enfermedad de 4 afios en pacientes con un indice de
pronostico internacional de linfoma no Hodgkin favorable, la
ausencia de sintomas B, el uso de quimioterapia con
antraciclina y radioterapia escrotal profilactica. No obstante,
aunque esos factores fueron significativamente favorables en
la mejoria de sobrevida y disminucién de recaida, presentan
resultados desfavorables con respecto al compromiso del
linfoma difuso de células B grande en otras localizaciones.

Actualmente estudios adicionales han mostrado
resultados diversos, encontrando en algunas series, que la
asociacién del rituximab al manejo con quimioterapia
convencional con ciclofosfamida, doxirrubicun, vincristina
y prednisona, no disminuia el riesgo de recaida ni progresion
al SNC. No obstante, estudios recientes en pacientes con
linfomas de células B agresivas de alto grado que presentan
marcador CD20 +, evidenciaron que la asociacion del
rituximab con ciclos de quimioterapia, demostr6 una
mejoria tanto en la recaida y progresién al SNC, como
también en la sobrevida.'*1?

Por otro lado, la profilaxis intratecal y sistémica no
demostré evidencia suficiente que evite el compromiso a
nivel del sistema nervioso central, inclusive en paciente de
alto riesgo”'"1® Finalmente, el uso de la radioterapia a nivel
escrotal, ha documentado no solo una disminucién en Ila
recaida del testiculo contralateral, sino también en los
ganglios regionales.'’

Conclusion

El linfoma no Hodgkin testicular es una entidad rara que
requiere de estratificacion y manejo inmediato, el subtipo
mas frecuente es el linfoma difuso de células B grandes, sin
embargo, se han reportado casos del subtipo de Burkitt con alta
probabilidad de compromiso extranodal. Existen factores de
riesgo que deben ser asociados con el desarrollo del linfoma no
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Hodgkin, para permitir guiar el estudio y la estatificacién
pertinente.

El manejo de esa patologia ha presentado mdltiples
modificaciones a través del tiempo, con el advenimiento de
terapias combinadas y de profilaxis que permiten aumentar la
sobrevida y disminuir el riesgo de recaida y progresion al SNC.
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