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LINFOMA DE BURKITT ASSOCIADO A
OBSTRUCAO DE VIAS BILIARES

Biliary tract obstruction secundary to Burkitt lymphoma
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Resumo

Objetivo: Linfoma ndo-Hodgkin (LNH) tipo Burkitt esporddico tem seu sitio primdrio em abdome, especialmente regido ileo-
cecal, apéndice e célon. O envolvimento das vias biliares nesses pacientes é raro. Os autores relatam um paciente portador de
LNH abdominal no qual a ictericia conseqiiente d obstrugdo das vias biliares foi o sinal clinico inicial. Descri¢@o: Menino de
trés anos e dois meses de idade, branco, com histéria de ictericia, acolia fecal, coliiria e aumento do volume abdominal hd um
més. Exame fisico revelou ictericia 3+/4+, leve descoramento de mucosas, abdome pouco distendido, timpdnico, com figado
palpavel a 4,0 cm do rebordo costal direito. Exames laboratoriais revelaram bilirrubina total = 8,2 mg/dl (direta = 7,8 mgldl)
e anemia hipocrémica e microcitica. A ultra-sonografia (US) e a tomografia computadorizada (TC) de abdome mostraram du-
as lesoes solidas delimitadas em topografia hilar hepdtica, com dilatagao de vias biliares intra-hepdticas. O estudo ultra-sono-
grdfico com Doppler mostrou deslocamento da artéria hepdtica e da veia porta pela lesdo. Comentdrios: A ictericia freqiien-
temente acontece como manifestagdo tardia dos LNH, mas raramente como sinal clinico inicial. Nos casos em que a ictericia
é primeira manifestacdo e os exames de imagem revelam obstrucdo de vias biliares e massa tumoral no hilo hepdtico, o LNH
deve ser considerado no diagnéstico diferencial.
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Introducao
s linfomas constituem a terceira neoplasia mais
freqiiente em criangas menores de 15 anos, apés as
leucemias e os tumores do SNC1. O abdome € o

sitio mais comum de envolvimento do linfoma nao-Hodg-

kin (LNH) tipo Burkitt esporddico, em particular a regido
ileocecal'. O envolvimento do pancreas e das vias biliares é
bastante raro, em geral ocorrendo na vigéncia de doenca in-
tra-abdominal disseminada®. O linfoma pode estar associa-
do 2 obstrugdo de vias biliares de varias maneiras, como au-
mento ganglionar secunddrio a infiltracdo linfomatosa ou
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Figura 1: Ultra-sonografia do abdome com corte axial ao
nivel do hilo hepatico mostra duas lesées sélidas
hipoecogénicas arredondadas abaulando a parede
anterior da veia porta, com reducédo de seu calibre

tumor extranodal comprimindo a via biliar comum; ou pe-
la propria infiltracdo do trato hepatobiliar secundaria a lin-
foma disseminado com estreitamento do ducto biliar*.

A apresentacdo inicial do LNH tipo Burkitt pode
ocorrer de diversas maneiras; apesar de ictericia ocorrer
freqiientemente como manifestacdo clinica, esta rara-
mente acontece como sintoma inicial da doenga®.

Neste estudo, relatamos o caso de um paciente porta-
dor de LNH tipo Burkitt com manifesta¢io clinica inicial
secunddria a obstrugdo das vias biliares.

Descricao do caso

Paciente do sexo masculino, branco, trés anos e dois
meses de idade. Havia iniciado histéria de diarréia e vo-
mitos com duracio de sete dias, evoluindo com ictericia,
acolia fecal, coldria, prurido generalizado e aumento do
volume abdominal hd um més. O paciente foi avaliado
ambulatorialmente e foram solicitadas sorologias para
hepatites virais A, B e C, que foram negativas. A ultra-
sonografia (US) mostrou nédulos no hilo hepdtico, sen-
do encaminhado ao nosso servigo. Negava histéria de
sangramentos. Referia perda de peso ndo quantificada.
Havia histéria de céncer de pulmao e reto na familia,
assim como tios com cirrose hepética de etiologia desco-
nhecida. Alimentacdo correta (aleitamento materno ex-
clusivo até seis meses) e desenvolvimento neuropsiqui-
comotor {(DNPM) adequado. O exame fisico revelou pa-
ciente no percentil 50 e 75 de peso e altura, respectiva-
mente, ictérico 3+/4+, descorado 1+/4+, aciandtico,
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eupnéico. Ausculta cardiopulmonar normal. Abdome
pouco distendido, timpanico a percussio, doloroso a pal-
pagdo profunda com figado palpdvel a 4,0 cm do rebor-
do costal (RC) direito e bago palpavel a 1,0 cm do RC
esquerdo. Foram solicitados exames laboratoriais que
revelaram anemia microcitica hipocrémica leve e hiper-
bilirrubinemia (bilirrubina total = 8,2 mg/dl; bilirrubina
direta = 7,8 mg/dl). Transaminases, fosfatase alcalina,
DHL e restante dos exames laboratoriais normais.

A US e a tomografia computadorizada (TC) de abdo-
me mostraram duas lesdes sélidas bem delimitadas em
topografia hilar hepdtica, levando 2 dilatagdo de vias bi-
liares intra-hepaticas (figuras 1 e 2). O estudo ultra-so-
nografico com Doppler mostrou deslocamento da artéria
hepatica e da veia porta pela lesdo.

Foi feita a hipotese diagndstica de obstrugao biliar com
dilatagdo do colédoco. As hipéteses feitas foram cisto de
colédoco ou tumor benigno de via biliar e o paciente foi
submetido a cirurgia. Durante o ato operatério foi eviden-
ciado tumor em hilo hepatico com obstrugédo de vias bilia-
res, vesicula biliar hidrépica e dilatagdo cistica do colédo-
co. Nio existia plano de clivagem entre o tumor e a pare-
de do colédoco. Foram realizadas exérese do tumor do hi-
lo hepatico e anastomose biliodigestiva (Y de Roux).

As caracteristicas patologicas nesse caso revelaram
apresentacdo de sitio extranodal de LNH tipo Burkitt. A

Figura 2: Tomografia computadorizada do abdome
mostrando massa hipodensa e de contornos regulares,
com fraco realce apds a inje¢do do contraste
endovenoso, em continuidade com a massa hilar
hepética
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regido do hilo hepético estava substituida por massa de
tecido homogéneo e esbranqui¢ado, semelhante a “carne
de peixe”, associado com hemorragia e necrose. Os
achados morfolégicos do tumor na coloragdo hematoxi-
lina-eosina (HE) eram de células de médio tamanho com
padrio de infiltracdo difuso. Os niicleos sdo arredonda-
dos, com cromatina grumosa e com multiplos nucléolos
de médio tamanho, basofilicos e centrais. O citoplasma
intensamente basofilico. O tumor tinha alta taxa de pro-
liferagdo celular, com indmeras figuras de mitose. Nota-
va-se ainda um aspecto “em céu estrelado”, devido a
inimeros macréfagos que fagocitam células tumorais
apoptaticas. O estudo imunoistoquimico revelou expres-
sdo de CD10 e CD20 nas células tumorais, com reacio
negativa para CDS5, CD23 e TdT.

Nove dias ap6s a cirurgia foi realizada nova US de
abdome, que revelou nédulo hipoecogénico de 15 mm x
12 mm x 12 mm junto a cabega do pancreas, sem liqui-
do livre na cavidade abdominal. O estadiamento do pa-
ciente revelou tratar-se de estadio clinico III, de acordo
com estadiamento de Murphy® (tabela 1) e iniciou-se
quimioterapia de acordo com protocolo LMB-897.

A ictericia desapareceu completamente apés nove
dias da cirurgia (bilirrubina total = 1,8 mg/dl e bilirrubi-
na direta = 1,7 mg/dl). Atualmente, o paciente esta fora
de tratamento ha oito meses, sem evidéncia de doenca na
reavaliacdo de final de terapia.

Discussao
Em relagdo a anatomia patolégica, o LNH tipo Bur-
kitt se classifica como um tumor de células pequenas e
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redondas, que na maioria dos casos da infancia se ca-
racteriza por ser difuso e de alto grau de malignidade.
Existem duas formas de linfoma de Burkitt, uma endé-
mica (tipo africano), de localizagdo predominantemente
em cabega, particularmente regido mandibular, e nos
quais uma grande porcentagem dos pacientes € sorologi-
camente positiva para o virus Epstein-Barr (EBV). A ou-
tra forma é chamada ndo-endémica (esporadica), com
localizagdo fundamentalmente abdominal®.

Embora ictericia freqiientemente ocorra como mani-
festagdo tardia dos LNH, raramente acontece como sin-
toma inicial. Vdrios relatos de caso da literatura sugerem
que somente 0,2% a 2% dos pacientes com LNH tém
obstrugdo do trato biliar’. Geralmente essa obstrugio é
devida a compressao tumoral, levando 2 ictericia®, como
aconteceu com nosso paciente, que teve as vias biliares
obstruidas pela massa tumoral. H4 de ser ressaltado que
a remogdo cirtirgica nos casos de obstrugdo das vias
biliares por LNH ndo ¢ o tratamento indicado. Contudo,
nosso paciente foi submetido a cirurgia porque ndo ha-
via confirmacdo do LNH, uma vez que nio foi feita
biépsia de congelagio durante o ato cirdrgico e a hipéte-
se mais provavel para o paciente, até aquele momento,
era de cisto de colédoco. A ictericia associada aos acha-
dos radiolégicos foram os fatores que levaram ao proce-
dimento cirtrgico. O diagndstico de ictericia obstrutiva
por linfoma ndo apresenta dificuldades quando o pacien-
te € sabidamente portador de LNH. Por outro lado, nos
casos em que a ictericia € a primeira manifestagdo da
doenga, dificilmente a hipétese de linfoma € incluida en-
tre os diagnésticos diferenciais®.

Tabela 1 - Estadiamento do linfoma niao-Hodgkin (Murphy)

ESTADIO |

» um unico tumor extranodal ou Unica area linfonodal, excluidos mediastino e abdome.

ESTADIO I

comprometidos.

* um unico tumor extranodal com comprometimento nodal regional. )
* duas ou mais dreas nodais ou extranodais no mesmo lado do diafragma (exceto mediastino). ) .
* tumor primario intestinal, geralmente na area ileocecal, totalmente ressecado, com ou sem ganglios regionais

ESTADIO Ill

« tumor intra-abdominal disseminado (irressecavel).
* qualquer tumor paraespinal ou epidural.

* qualquer tumor primario do térax (mediastinal, pleura, timico).
« acometimento nodal ou extranodal de ambos 0s lados do diafragma.

ESTADIO IV

* qualquer tumor acima com comprometimento de sisterna nervoso central e/ou medula éssea.
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Na revisdo de literatura utilizada para o estudo deste
caso, encontramos trés relatos de LNH abdominal em
menores de 15 anos cuja manifestagéo inicial foi o apa-
recimento de ictericia, seguida ou ndo de dor em qua-
drante superior de abdome e outros sintomas inespecifi-
cos"B, Desses relatos, dois eram referentes a tumor pri-
mario de vesicula (um com ducto biliar comum acome-
tido)"'”* e o terceiro sofreu obstrucdo das vias biliares
por compressio extrinseca de massa proxima ao hilo he-
patico®?, como o ocorrido com nosso paciente.

A TC parece ser o melhor método para avaliar as
massas abdominais, especialmente neste caso, ji que
nos permitiu valorizar massa em hilo hepatico, melhor
demonstrada nos estudos poés-contraste, avaliando
também os outros orgdos abdominais ¢ a presenca de
adenopatias. A US € 1til como método complementar,
para diferenciar massa linfomatosa de uma porcdo de
intestino ndo opacificada com o contraste na TC".
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Mais especificamente em relacio aos casos de acome-
timento das vias biliares, Takehara et al.’* referiram
que massa hipoecéica homogénea no limen dos duc-
tos biliares pode ser sugestiva de linfoma, embora es-
ta situacdo seja extremamente rara. Além disso, o nu-
mero limitado de pacientes com esse achado ndo nos
permite confirmar ou refutar tal afirmacao.

O estudo deste caso pediétrico ilustra um dos pos-
siveis diagnésticos diferenciais em pacientes portado-
res de ictericia obstrutiva por compressio extra-hepé-
tica. A histologia confirmou o achado de LNH em
massa que comprimia os ductos biliares, mesmo sem o
achado de outros sintomas que podem estar associados
ao linfoma. Concluindo, acreditamos que LNH com
manifestacdo clinica inicial de obstrucgio do trato biliar
é entidade rara que deve ser considerada no diagnésti-
co diferencial, permitindo a confirmagéo diagndstica e
o planejamento terapéutico.

Summary

Objective: The abdomen, in particular the ileocecal region, appendix and colon, is the most common primary site for Burkitt non-
Hodgkin’s lymphoma (NHL). Involvement of the bile duct is rare. The authors describe a patient with abdominal NHL in wich
Jaundice due to bile duct obstruction was the first clinical sign. Case report: A 3-year-old white boy presented with one month of
progressive jaundice, clay-colored stools, teacolored urine and increase of abdominal volume. Physical examination showed
Jaundice 3+/4+ and pale mucosa. The abdomen was moderately distended and timpanous, and the liver was enlarged. Labo. 1tory
examinations confirmed cholestasis with total bilirubin of 8.2 mg/dl (direct bilirubin of 7.8 mg/dl), and microcitic and hipochromic
anemia. Ultrasonography (US) and abdominal CT showed two solid tumors in hepatic hilar topography, and dilated intrahepatic
biliary tree. The Doppler US showed hepatic artery and portal vein dislocation by the nodules. Comment: Although jaundice
occurs frequently as a late manifestation of NHL, it is rarely seen as the presenting sign. When jaundice is the first clinical sign
and image studies show hepatic hilar tumor and bile duct obstruction, NHL should be considered in the differential diagnosis.
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