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OBJETIVO DOCENTE:

- Revision de la epidemiologia del linfoma de
Burkitt (LB) y de su patogénesis.

- Revision por imagen de las localizaciones
que puede presentar el LB, sus caracteristicas
por imagen y posterior respuesta tras el
tratamiento.

- llustrar las complicaciones que pueden
derivarse del tratamiento de estos linfomas.
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REVISION DEL TEMA:

El linfoma de Burkitt (LB) es un subtipo de linfoma no Hodgkin
muy agresivo con una tasa de replicacion muy alta. Es por esto
que puede derivar en complicaciones mortales debido al rapido
compromiso de la via aérea o de la meédula espinal, por lo que el
diagnostico y tratamiento precoz es fundamental.

Tiene predileccion por el sexo masculino, siendo 4 veces mas
frecuente y la edad media de afectacion son los 8 anos.

Se clasifica en 3 variantes clinicas:

1.Endémica: asociada al virus de Epstein- Barr y
P.Falciparum.
2.Esporadica

3.Asociada a inmunodeficiencia (VIH, postransplantes).

ASOCIADA A
ENDEMICA ESPORADICA INMUNODEFICIENCIA

Caracter endémico: Africa 100 1-2% de los linfomas del adulto 36 % de los linfomas asociados
casos/millon. en occidente. No presenta una a VIH.
distribucion geografica.

Virus Epstein- Barr (98%) vy No antecedentes. Solo asociado a Asociado a VIH, postransplantes
asociada a infecciones por P. VEB 20%. e inmunodeficiencias
Falciparum. congenitas.

Afectacion mandibulary Patologia abdominal: ileon distal,

adenopatias cervicales. ciego, mesenterio. Afectacion extranodal.
Traslocacion (8:14) con Traslocacion (8:14) en fase tardia

disregulacion del gen C-Myc en del ciclo de células B y a otras

una fase temprana del ciclo de las traslocaciones (8:22), t (2:8).
células B.
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Patogénesis:

El LB es resultante de una mutacion cromosomica que afecta al
gen Myc, un gen encargado de controlar el crecimiento vy
proliferacion celular. Se produce una mutacion en el cromosoma
8 (locus del gen Myc), se produce l|a traslocacion del
protooncogen MYC a los genes IgH, lo que cambia el patron de
expresion del gen Myc. La mas frecuente es la traslocacion del

cromosoma 8 al 14—t(8;14)(q24;q32).

SEEEN .

C-MYC

)

LB t (3;14).

Crom.8 Crom.14

El endémico comprende tres teorias:
1. Una infeccidon temprana causada por el virus
Epstein-Barr que produce la transformacion e
inmortalizacion de los linfocitos B.
2. En las areas en las que la prevalencia del
paludismo es alta, este proceso se incrementa
con la supresion de la funcion de los linfocitos T.
3. Estos trastornos solo pueden provocar un
cambio maligno en presencia de la translocacion
descrita previamente.
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Manifestaciones radiologicas:

ABDOMINAL

‘e A Sauiwg e TR .

Sistema gastrointestinal: lleon,
estomago.

- Gonadas
Pleura

Pericardio

e Parénquima pulmonar
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CABEZA Y CUELLO

Infiltracion meningea

Cordodn espinal

Mandibula

Senos paranasales.

Ganglios cervicales

Glandulas salivales




Codngreso

NacidnaL" |

1.Abdominal:

1.1 Tracto gastrointestinal (Fig.1) (Tablal).

El tracto gastrointestinal es el sitio que con mas frecuencia
se afecta, sobretodo el ciego y el ileon distal. La afectacion
del estomago por el LB es rara, cuando ésta se da suele
afectar al cuerpo y antro del estomago.

El tumor comienza a invadir la submucosa del asa de
manera circunferencial hasta extenderse por toda la pared
intestinal, pudiendo provocar dilataciones focales de asas
intestinales.

1.2. Bazo (Fig.2)

El bazo esta infiltrado en el 35% de los casos de LB. La
afectacion puede ser difusa resultando en esplenomegalia
0 como una afectacidon nodular. También suelen verse
adenopatias en el hilio esplénico., o bien puede presentar
una infiltracion directa por una masa abdominal.

Las técnicas de imagen suelen presentar una sensibilidad
baja siendo la mejor para su deteccion la PET-TC.
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Tabla 1: Afectacion de LB gastrico-intestinal en diferentes
estudios.
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Fig.1: Vardn de 7 afios con anemia y masa periumbilical movible.

En la TC se aprecia un engrosamiento de la pared gastrica con
zonas necroticas (= en A) en relacidon con linfoma.

Ademas en este mismo paciente, en la vesicula (B) se aprecia una
masa de partes blandas con densidad similar a la de la pared
gastrica (=) en relaciéon con linfoma.
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Fig.2: Varén de 4 afios con mal estado general. En la TC en fase

portal, se aprecia un aumento del volumen del bazo junto con areas
mas hipodensas, sugestivo de afectacion esplénica (—2). En la
misma imagen podemos observar afectacion renal (*) v de la cola
pancreatica.(+)




seram Bl fasis

NacionaL"

1.3. Higado (Fig.3)

La afectacion hepatica primaria en el LB es
extremadamente rara, no obstante es frecuente
encontrarla de manera secundaria.

La afectacion del higado suele ir unida con la afectacion
esplénica.

Es mas frecuente la afectacion difusa, aunque también

puede ser nodular.
La hepatomegalia es un hallazgo inespecifico, hasta el

50% de los pacientes con hepatomegalia no presenta
infiltracion linfomatosa.

1.4. Pancreas (Fig.3)

Es rara su afectacion primaria suele ser por extension de
la enfermedad.

Puede verse como una lesion solitaria, lesiones
multiples, o infiltracion difusa de la glandula.

En ocasiones puede dar clinicamente una pancreatitis
bien por la propia infiltracion dela glandula o secundaria
al sindrome de lisis tumoral.
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Fig.3: Vardn de 8 afios que ingresa por masa de partes blandas

submandibular izquierda. Se le realiza TC craneo cervical vy
toracoabdominopélvico. En la TC abdominopelvica se aprecia un
aumento difuso del tamano del pancreas coOn zZonas
hipodensas, sugestivas de infiltracion pancreatica (= Ay C). En
la TC también se aprecian lesiones focales en el parénquima
hepatico de baja atenuacion (* en B) y en rinones (+ en C). Todo

ello sugestivo de proceso linfomatoso.
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1.5. Vesicula biliar (Fig. 1B)

La localizacion primaria y unica en la vesicula biliar
es muy rara Yy dificil distinguirla de un
adenocarcinoma vesicular. Es mas frecuente su
afecacion secundaria. Si infiltra via Dbiliar puede
provocar dilatacion de la misma.

1.6. Masas retroperitoneales (Fig.4 y Fig.5)

la afectacion de los ganglios linfaticos
mesentéricos y retroperitoneales es comun en el
LB y se presentan como masas abdominales o
pélvicas, de gran tamano y pueden ser unicas o
multiples.

Su aspecto suele ser de gran masa solido-quistica
con centros necroticos o en algunas ocasiones
pueden contener aire.

Es comun que los vasos mesentericos se
encuentren envueltos en la masa.

En LB de tipo agresivo se puede encontrar
calcificaciones, hallandose alrededor de las areas
necroticas, bien como calcificaciones lineales o
como calcificaciones groseras.
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Fig. 4 : Vardn de 4 afios procedente del Congo con voluminosa

masa cervical. En ecografia (A) se aprecia masa retroperitoneal y
aumento de tamano del pancreas asi como hipoecogenicidad del
mismo (=2). En la TC abdominopélvica se aprecia voluminosa
masa retroperitonal (=2 en B) que engloba vasos mesentéricos (=2
en C), asi como engrosamiento parietal del estdomago (* en C),
hipodensidad pancreatica y masas renales (D).
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Fig.5: Varon de 6 anos que debuta con masa en FID.
En la TC (A) se aprecia una masa con zonas
necroticas. Se completa estudio con RM donde se
aprecia la masa hiperintensa en T2 (B),
presentando en la secuencia T1 (C) vy T1 +
gadolinio(D) captacidon de contraste.
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2. Genitourinario
2.1. Rinhones (Fig.6 y Fig.7)

Estan afectados frecuentemente en el LB como
afectacion secundaria, encontrarlos como linfoma
primario de Burkitt es raro. El LB puede debutar con
un fallo renal agudo, bien por sindrome de lisis
tumoral o por infiltracion de ambos rinones.

Hay tres patrones de infiltracion:

. nodulos multiples bilaterales (60% —70%)
. masa solitaria (10% —20%)
. infiltracion difusa (5% —10%).

2.2 Gonadas

La afectacion primaria de las gdnadas es muy rara,
suele ser secundaria a infiltracion.

En el caso de los varones, suele asociarse a
adenopatias retroperitoneales y en el caso de Ia
afectacion ovarica suele ser por una masa pélvica que
los engloba e infriltra.
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Fig.6: Varon de 8 anos que debutd con gran masa abdominal
v se diagnostica de LB. En |la ecografia (A) se aprecia un rinon
con mala diferenciacion corticomedular y zonas hipoecoicas
sugestivo de afectacion renal. En F TC
toracoabdominopélvica (B) para determinar los organos
implicados se confirma la afectacion renal visualizandose
como masas hipodensas que afectan a corteza y médula.

Fig. 7: Varon de 6 anos que debuta con masa cervical, tras
biosia percutanea se diagnostica de LB, realizandose estudio
de extension. En la ecografia (A) se aprecia una masa
hipoecogéenica renal. En la TC se confirma la presencia de
infiltracion renal como masa hipodensa.
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3. Sistema nervioso central

3.1. Infiltracion meningea (Fig.8)

La infiltracidon meningea y de los nervios craneales es la
presentacion mas frecuente en el sistema nervioso
central (SNC) del LB. Para su deteccion es mas sensible
la realizacion de RM que TC ya que en ésta puede
pasar desapercibido.

3.2 Pituitaria

Es rara su afectacion. Clinicamente son ninos que
debutan con diabetes insipida o con deéficit de la
hormona del crecimiento.
La afectacion selar tambiéen puede parecerse a
tumores selares o supraselares que simulen un
sindrome de Tolosa-Hunt.

3.3 Cordon espinal (Fig.9)

El compromiso mieloradicular es raro. Pero si suelen
observarse infiltracion del espacio epidural por Ia
extension de una masa paravertebral o a partir de
vértebras afectadas, pudiendo provocar compresion
del canal vertebral.
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Fig.8: Varon de 4 anos que debuta con masa cervical, siendo
diagnosticado de LB. En el estudio de extension con TC (A 'y
B) se aprecia afectacion del esfenoides izquierdo con
componente intraorbitario y hacia fosa temporal izquierda,
asociando destruccidon osea (B). En la RM se confirma la
presencia del componente de partes blandas siendo
hiperintenso en T2 (C), hipointenso en T1 (D) y con realce
tras la administracion de contraste.
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FI1g€.9: Vardn de 4 afios con afectacidn de multiples érgano por

LB. En la TC (A) se aprecia invasion del canal medular por una
masa de partes blandas epidural hiperdensa por afectacion
0sea. Se completa estudio con RM observandose la masa de
partes blandas tanto en el SS axial (B) como en el T2 sagital (C).
Se aprecia captacion de contraste en el T1 con Gadolinio (D).
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4. Cabeza y cuello

La afectacion de la cabeza vy el cuello en LB es frecuente,
siendo mas comun en la forma endémica (60%).

4.1. Mandibula (Fig.10)

En el subtipo endémico es el sitio primario de
afectacion en el 50% de los casos, comenzando en el
angulo mandibular. Suele asociar masa de partes
blandas con destruccion o0sea osteolitica e invasion
de las partes blandas adyacentes. En los casos no
endémicos suele afectarse en el 15-18%.

4.2. Senos paranasales (Fig.11)

Es muy rara su afectacion. Aparece como una masa
de tejido blando que ocupa la luz del seno
involucrado.

La destruccion del hueso circundante puede estar
asociada.Es mas frecuente la afectacion de los senos
maxilares, siendo menos frecuente la etnoesfenoidal.
Clinicamente se parece a una rinosinusitis.
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Fig.10: Varén de 4 afios en el que se aprecia un
engrosamiento de partes blandas que afecta a la
region anterior y posterior de la rama mandibular
derecha, siendo hiperintenso en T2 (A), con
restriccion a la difusion (B y C) e intensa captacion de
contraste, (D vy E), en relacion con LB ya conocido.
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Fig. 11: Varon de 6 afos con inflamacion
odontogénica. En la RM se aprecia una masa de
partes blandas en el seno maxilar derecho, siendo
hiperintenso en T2(A) y STIR (B) visualizandose
captacion de contraste en secuencia T1 (D).
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4.3. Ganglios cervicales (Fig.12)

La afectacion ganglionar es mas frecuente en los LB
esporadicos y aparece como una masa heterogénea
formando grandes conglomerados. Los LB que
debutan como adenopatia cervical, en general
suelen tener afectacidon metastasica.

4.4. Glandulas salivales

Es una afectacion rara, pero puede aparecer como
un aumento del tamano de la glandula afectada por
infiltracion difusa, generalmente por contiguidad.

4.5. Orbita (Fig.13)

Es poco frecuente la afectacion, aunque un rapido
diagnostico es fundamental, ya que puede terminar
en una perdida de vision de por vida. La clinica con
la que debuta el paciente es una pérdida de vision
con proptosis y dolor.
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Fig. 12 :Mismo paciente de la Fig. 4. En el que se aprecia la
voluminosa masa cervical con areas hiperintensas en la
secuencia potenciada en T2 (A) y con una gran restriccion a
la difusion (B y C) , propia de linfoma. En las secuencias T1
pre (D) y post contraste (E) se aprecia la voluminosa masa
con captacion heterogénea del contraste. Estos hallazgos
son compatibles con linfoma, y dado el tamano del mismo Y
forma de afectacion, habria que pensar en LNH tipo Burkitt.
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Fig. 13: (Mismo paciente fig.4 y fig.11). Se aprecia
una masa orbitaria superior derecha, hiperintensa
en secuancias T2 (A y B) con captacion de contraste
en Tl con gadolinio (C y D) que provoca una
desestructuracion del globo ocular, por porbable
infiltracion de la esclera.




seram Bl fasis

NacionaL"

5. Torax

5.1. Pleura (Fig.14)

La afectacion toracica es comun y la manifestacion
que se ve con mas frecuencia es el derrame
pleural. En ocasiones pude ser masivo y provocar
un desplazamiento  mediastinico con Ia
consecuente disnea clinica.

5.2. Mediastino
Pueden aparecer adenopatias mediastinicas.
5.3. Pericardio

La afectacion pericardica en ocasiones se puede
ver como nodulos pericardicos solitarios o
multiples o derrame pericardico.

5.4. Parénquima pulmonar

En el 38% de los pacientes puede haber
infiltracion pulmonar observandose
consolidaciones parenquimatosas o0 areas en
vidrio deslustrado, en la mayoria de los casos
indistinguibles por imagen de patologia infecciosa.
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Fig.14: Mismo paciente de la figura anterior. En
la TC se aprecia un leve derrame pleural
inespecifico, pero dada la afectacion en cabeza
v cuello y en abdomen, sugiere que sea
secundario a su LB.




COMPLICACIONES TRAS EL TRATAMIENTO:

El tratamiento fundamental es el rituximab y |Ia
quimioterapia dependiendo del estadiaje en el que se
encuentre y la duracion de la respuesta vy los efectos
secundarios.

Dada la alta intensidad de la quimioterapia, es
frecuente la  presencia de  complicaciones
relacionadas con el tratamiento:

*Sindrome de lisis tumoral

*Neumonitis (metrotexato)

*Colitis neutropénica (Fig.15 vy 16)

*Cistitis hemorragica (Ciclofosfamida).

*Otros (Fig.17)
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Fig: 15: Paciente con
diagnostico de LB que en
22 ciclo de QT comienza
con elevacion de la PCR vy
componente diarreico. En
la ecografia se aprecia
engrosamiento parietal
con aumento de I3
vascularizacion al doppler.
Se diaghostico de colitis.
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Fig. 16: Paciente en 12 ciclo de QT que comienza con aumento de
reactantes de fase aguda y dolor abdominal. La ecografia muestra
un engrosmaiento parietal con edema submucoso de la colon
ascendente asi como una imagen sugestiva de coleccion adyacente
al angulo hepatico.
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CONCLUSIONES

El LB es un tipo de linfoma no Hodgkin altamente
agresivo y de rapido crecimiento con un patron
de presentacion muy variado y en el cual las
multiples pruebas de imagen son fundamentales
para el estudio de la enfermedad y de su
extension, asi como de las complicaciones que
pueden derivar del tratamiento.

Se trata de una entidad rara, aunque cada vez
mas frecuente en nuestro medio, con la que el
radiologo debe estar familiarizado ya que el
diagnostico precoz es determinante para |Ia
superviviencia del paciente.
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