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Resumen

Introducciéon. Aunque el Linfoma de Burkitt no
endémico es un tumor poco frecuente, su
localizacion habitual es abdominal, por lo que se
debe tener presente ante cualquier masa
intraabdominal, especialmente en nifios y jovenes.
Caso Clinico. Describimos el caso de una paciente
de 12 afios que se presenté con dolor abdominal y
vomitos a la Unidad de Emergencia, destacando al
examen fisico la presencia de dos masas
abdominales. Se le practicé una laparotomia
exploradora, la que demostré una invaginacion
intestinal y un tumor en relacién al ovario. La
biopsia de este ultimo arrojé que se trataba de un
Linfoma de Burkitt.

Discusion. La invaginacién intestinal corresponde
al prolapso de un segmento de intestino dentro de
otro segmento adyacente, produciendo un cuadro
de obstruccion intestinal. Una de las causas
anatdmicas o0 secundarias de Invaginacion
Intestinal son los tumores abdominales.
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Introduccion

El 50% de la patologia oncoldgica en
pediatria corresponde a masas o tumores sélidos,
ubicandose alrededor del 20% del total en el
abdomen. Dentro de éstos, los de presentacion
abdominal mas frecuente en nuestro pais son el
Nefroblastoma o Tumor de Wilms, el Linfoma de
Burkitt, el Neuroblastoma vy los  Tumores
Germinales de Ovario. La epidemiologia varia en
los distintos grupos etarios, siendo el Linfoma de
Burkitt el predominante en los mayores de 10 afos
(Tabla 1). Esta variedad histolégica representa
entre el 40% y el 50% de los Linfoma No Hodgkin

Rev. Ped. Elec. [en linea] 2006, Vol 3, N° 1. ISSN 0718-0918

infantiles y exhibe un comportamiento clinico
consistente. Hasta el 90% de estos tumores son
intraabdominales, siendo frecuente la presentacion
como invaginacion intestinal. Los linfomas son la
tercera enfermedad maligna mas frecuente de la
nifez y representan aproximadamente el 12% de
los casos nuevos de cancer diagnosticados a los
menores de 15 afios. De éstos, alrededor del 40%
son Linfomas Burkitt o Burkitt-like.

Tabla 1. Frecuencia en orden
descendente tumores de presentacion
abdominal nifios mayores de 10 afios.
1. Linfoma de Burkitt

2. Tumor de Wilms

3. Tumores Germinales

4. Neuroblastoma

Caso clinico

Paciente de sexo femenino de 12 afios de
edad, sin antecedentes morbidos, consulta al
Servicio de Urgencias del Hospital Clinico de Nifios
Dr. Roberto del Rio por cuadro caracterizado por
dolor abdominal difuso de varios dias de evolucion
al que se agregan vomitos en las ultimas 24 horas.
No presenté fiebre. No se logra precisar las
caracteristicas de las deposiciones y ni la presencia
0 ausencia de eliminacién de gases por ano.

Al examen fisico presenta dos masas
abdominales palpables (Figura 1), una de ellas
ocupando la zona epigastrica y la otra la
hipogastrica, de aproximadamente 6 x 5 cm. cada
una. Ambas eran dolorosas y de movilidad escasa.
El resto del examen abdominal presentaba ruidos
hidroaéreos aumentados y leve distensiéon
abdominal.
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Se realizé una ecografia abdominal, la que
resultd positiva para dos masas abdominales de
caracter sélido, sin otras conclusiones.

En vista del cuadro, se decidid realizar una
laparotomia exploradora, con el diagndstico
presuntivo de obstruccion intestinal. En ella, se
encontré una primera masa en relacion al intestino
grueso. Esta correspondia a una invaginacién
intestinal que se intenté reducir manualmente,
procedimiento que no fue posible, por lo cual se
resecO la masa junto con asas intestinales. Se
encontré, ademas, una segunda masa en relacion
al ovario izquierdo, de la cual se procedié a tomar
biopsia (Figuras 2 y 3). El resultado histologico
demostré Linfoma de Burkitt, el que estaba
presente también en relacion con la invaginacion.

Posteriormente a la cirugia, la paciente fue
derivada al servicio de Hemato-Oncologia del
Hospital, para inicio de su tratamiento
quimioterapico

Figura 1. Abdomen con presencia de dos abultamientos a nivel
abdominal, uno justo por encima del ombligo y otro en la region
hipogastrica

Figura 2. Imagen intraoperatoria de la invaginacion intestinal a
nivel de intestino grueso.
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Figura 3. Comparacion entre los ovarios, uno de tamafio normal
(izquierda) y uno visiblemente aumentado de tamafio (derecha),
debido a infiltraciéon del mismo por el Linfoma.

Discusion

La invaginacion intestinal corresponde al
prolapso de un segmento de intestino dentro de
otro segmento adyacente, produciendo un cuadro
de obstruccion intestinal.  Constituye una
emergencia médica esencialmente por la potencial
isquemia, translocacién bacteriana, necrosis vy
perforacion del segmento de intestino
comprometido. Su frecuencia es variable,
describiéndose una incidencia de 1,5 a 4,3 por cada
1.000 recién nacidos. La gran mayoria es de origen
idiopédtico y so6lo en 2 a 12% existe un factor
anatomico causal que actia como cabeza de la
invaginacion. Las causas mas frecuentes de
invaginacion secundaria son: diverticulo de Meckel
en los menores de 2 afos, y polipos y tumores en
los mayores. Ocurre alrededor de la valvula
ileocecal en el 95% de los casos y es de tipo ileo-
célica en mas del 80% de los pacientes. La edad de
presentacién mas comun es entre los 5 meses y los
2 afios de vida, describiéndose incluso casos de
intususcepcion intrauterina. Afecta al sexo
masculino en 60 a 70% de los casos.

La presentacion clinica es generalmente
inespecifica, con dolor abdominal difuso; los signos
mas caracteristicos como rectorragia en jalea de
grosella son tardios y mucho mas comunes en los
lactantes que en nifilos mayores. El examen fisico
revela un abdomen generalmente blando, indoloro y
puede existir una masa palpable en mas de la mitad
de los casos. Signos de distension abdominal,
shock, o peritonismo son de aparicion tardia. En la
actualidad el método de diagnéstico radiolégico de
eleccion es la ecografia abdominal, por su alta
sensibilidad y especificidad (95-100%). La
radiografia de  abdomen simple permite
especialmente descartar una perforacion intestinal.
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El tratamiento inicial consiste en Ia
estabilizacion hemodinamica e hidroelectrolitica del
paciente. Los tratamientos de resolucion
propiamente tal consisten en reducciones
hidrostaticas o neumaticas, mediante los cuales se
aplica enemas de bario o de aire bajo presion
controlada de tal forma de reducir la invaginacion
de distal a proximal. Estos tratamientos no
quirdrgicos son en la actualidad los de eleccion,
esencialmente por su tasa de éxito (80% con bario,
y 95% con aire), su baja tasa de morbi-mortalidad,
asi como por la corta duracién de la hospitalizacion
post reduccion. La cirugia queda reservada para
aquellos casos en que la reduccién por enema esta
contraindicada (peritonitis, shock y perforacion),
cuando se encuentra una causa anatomica de la
invaginacion, o cuando la reducciéon por enema
fracasa.

Una de las causas anatébmicas o
secundarias de invaginacion intestinal son los
tumores abdominales. Dentro de éstos, los linfomas
no Hodgkin (LNH) ocupan un lugar importante. El
linfoma de Burkitt, un tipo de LNH, es un tipo
altamente agresivo de linfoma; su epidemiologia
varia en los distintos grupos etarios, predominando
en los mayores de 10 afios. El linfoma de Burkitt es
muy comun en Africa (Burkitt endémico), presenta
una alta prevalencia en areas endémicas de
malaria y esta fuertemente asociado a la infeccion
por virus Epstein Barr. Menos comunmente se
presenta en otras regiones el mundo (Burkitt
esporadico), afectando caracteristicamente a nifios
y adultos jovenes. El virus Epstein Barr y la malaria
parecen ser cofactores para el desarrollo de esta
enfermedad.

Hasta el 90% de estos tumores son
intraabdominales. Comunmente se presenta como
una tumefaccion abdominal indolora, afectando
frecuentemente rifiones, ovarios, intestino, mesen-
terio y estructuras retroperitoneales. Es frecuente
la presentacion como invaginacion intestinal. A su
vez, los linfomas no Hodgkin son responsables del
1.6% de todas las intususcepciones ileo-codlicas en
nifos.

Aunque el cuadro puede sospecharse por
la edad, datos clinicos (Tabla 2) y la radiologia
(Figura 4), su diagndstico definitivo es siempre
anatomopatolégico (Figura 5), por lo que, a no
ser que existan lesiones periféricas que puedan ser
sometidas a biopsia, no se establece hasta la
laparotomia. Una vez diagnosticado, su tratamiento
de eleccidn es la quimioterapia, la cual debe
iniciarse lo mas precozmente posible.
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Figura 4. Imagen de Tomografia Axial Computada que muestra
el compromiso intestinal del Linfoma de Burkitt.
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Figura 5. Apariencia histolégica del Linfoma de Burkitt de células
pequefias no hendidas.

Existen controversias respecto al papel del
tratamiento quirdrgico. Asi, para algunos autores la
cirugia no aporta beneficios y, por el contrario,
puede ser motivo de un retraso en el inicio de la
quimioterapia y la causa de un sindrome de lisis
tumoral. Otros autores, por el contrario, defienden
la cirugia exerética seguida de la quimioterapia,
frente al tratamiento quimioterapico aislado, ya que
disminuye la incidencia de masa tumoral residual.

En nuestro caso, la naturaleza de la
enfermedad fue insospechada hasta |la
confirmaciéon anatomopatolégica via laparotomia, lo
cual es una situacion frecuente. En estos casos
estimamos que hay que valorar la posibilidad de
resecar las lesiones y practicar una exéresis
razonable, puesto que se han comunicado buenos
resultados siempre que se pueda eliminar todo, o
casi todo, el tumor macroscépico. Es muy
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importante prevenir el sindrome de lisis tumoral
hidratando suficientemente al paciente, y no
retrasar el inicio de la quimioterapia.

Si bien es cierto que los tumores
abdominales en el nifio, en una proporcién variable
de acuerdo a la edad, son benignos, nos parece
necesario insistir que cada vez que el pediatra
palpe una masa abdominal debe sospechar que es
maligna. Los tumores malignos en la edad
pediatrica, en general, tienen una alta velocidad de
crecimiento, a diferencia de los adultos. Esto
explica que muchas veces la madre palpe el tumor
0 bien aparezca dolor abdominal sin otros sintomas
agregados.

La forma de presentacion fue la aparicion
de dolor abdominal y palpacién de tumor, lo cual
coincide con lo descrito. La baja de peso no fue
relatada por la paciente, lo que se explica por la alta
velocidad de crecimiento del tumor, evidencidndose
éste antes de producir un deterioro del estado
nutricional. Es importante estar atento a otros
sintomas de tumores abdominales que son
diagnéstico diferencia con el linfoma de Burkitt,
como son hematuria, genitorragia, ictericia,
virilizacién e hipertension arterial.

Tabla 2. Manifestaciones clinicas mas
frecuentes del Linfoma No Hodgkin

Sintomas y signos Linfoma No Hodgkin

Localizaciéon mas
frecuente (cadenas
ganglionares)

Abdominal,
mediastinica,
supraclavicular

Comienzo de sintomas Rapido
Adenopatia indolora Comun
Sintomas generales: Raros
fiebre, sudor nocturno,

pérdida de peso

Sintomas abdominales: Comunes
invaginacion,

obstruccién, tumoracion

abdominal

Compresién sintomatica Comun
de vias aéreas

Sindrome de vena cava Comun

superior

Infeccion por virus
Epstein-Barr

Fuertemente implicada
en el linfoma de Burkitt

Incidencia de linfoma en
la inmunodeficiencia
congénita o adquirida

Mayor frecuencia que
el linfoma de Hodgkin
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