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SMALL BOWELL BURKITT LYMPHOMA AT THE CHILD. CASE REPORT (Abstract): Burkitt lymphoma
localised at the small bowell is very rare. We present the case of a 7 years old child admitted into the hospital for
acute appendicitis. During the surgical procedure we found a tumor localised on the last segment of the small
bowell. We performed appendectomy associated with segmental resection of intestine were the tumor was, with
end to end eneteroenterostomy. The microscopic pathological exam showed the infiltration of the intestinal wall
with lymphocytes and macrophages with an overall appearance of ,,starry sky”. Immunehistochemistry revealed
malignant B type lymphocytes CD 20 positive, CD 68 positive macrophages and a Ki-67 proliferation index rate
of 85%. These findings certified the diagnosis of Burkitt lymphoma. The postoperative course was uneventful.
Conclusion: The Burkitt lymphoma of the small bowell can be a ,,surprising” intraoperatively diagnosis. The
treatment of this tumor is surgical procedure (resection of the intestine) associated with chemotherapy.
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INTRODUCERE

Limfoamele maligne constituie aproximativ 10 — 15% din tumorile maligne ale
intestinului subtire. Sunt localizate mai frecvent pe ileon, datoritd prezentei din abundenta a
tesutului limfoid la acest nivel. Sunt tumori ale sistemului imun §i pot fi primare sau
secundare.

Localizarea digestiva a limfomului primar este cea mai frecventa localizare extra-
ganglionard. Majoritatea limfoamelor sunt secundare.

La copii, limfomul reprezintd neoplasmul cu cea mai mare frecventd in Orientul
Mijlociu si in anumite tiri africane. In emisfera occidentala el se situeazi pe locul doi dupa
tumoarea Wilms.

La adulti, predomind localizarea pe jejun, iar la copii pe ileonul terminal; apendicele si
cecul sunt interesate in aproximativ 80% din cazuri. Intinderea leziunilor este corelati se pare,
cu gradul de imunitate al organismului. La bolnavii cu deficit imun important apar in general,
leziuni extinse. Leziunile extensive, corespund unor forme clinice grave, cu diseminari la
distanta si interesarea maduvei osoase. De remarcat faptul ca, in plus, copiii dezvoltd forme
histologice agresive, predominant tipul nediferentiat.

PREZENTAREA CAZULUI

Bolnav RM, 7 ani, sex masculin, mediul urban, se interneaza in urgentd cu dureri
abdominale localizate periombilical si la nivelul fosei iliace drepte, greturi, varsaturi,
simptomatologie instalatd Tn urma cu 2-3 zile.

" Lucrare prezentati la A IV-a Conferintd Internationald de Chirurgie, Iasi, 19-22 octombrie 2006.
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Examenul clinic, la internare, pune in evidentd abdomen normal conformat, mobil cu
respiratia, dureros la palparea fosei iliace drepte si periombilical unde se constatd si aparare
musculara; ficatul este la rebord, iar splina nepalpabila.

Probele biologice la internare evidentiaza leucocitoza (11.000/mmc) cu neutrofilie
(76%).

Cu diagnosticul prezumtiv de apendicitd acutd se intervine chirurgical, cu anestezie
generald cu intubatie orotraheald. Intraoperator se constatd apendicitd acutd catarald pentru
care se practicd apendicectomie cu bont liber si mezoplastie (P.O. 172/3.02.2005). La
explorarea ultimei anse ileale se constata prezenta unei tumori stenozante la nivelul ileonului
terminal la aproximativ 25 — 30 cm de valvula ileocecala. Se practicd enterectomie
segmentard ileald cu entero-enteroanastomoza termino-terminald. Evolutia postoperatorie a
fost simpla, cu externarea bolnavului la 8 zile postoperator.

Histopatologic, s-au constatat fragmente de perete de intestin subtire (ileon), cu
infiltrare tumorald masiva si difuza, cu celule limfoide de talie medie si numeroase macrofage
cu corpi apoptotici, prezentdnd in anamblu aspectul de ,,cer instelat” (Fig. 1). Ganglionii
limfatici mezenterici au prezentat hiperplazie limfoidd foliculard reactiva si histiocitoza
sinusala.

A. B.

Fig. 1 Perete de ileon cu infiltrat tumoral limfoid
A. aspect de ansamblu (HE, ob. x4); B. infiltrare tumorala intinsa cu limfocite de talie
medie i macrofage cu citoplasma ce contine corpi apoptotici, ce dau in ansamblu aspectul
de ,,cer instelat” (HE, ob. x10)

Imunohistochimic s-au constatat:
- L 26 (CD 20) pozitiv difuz in celulele tumorale (Fig. 3),
- UCHL 1 pozitiv in frecvente limfocite mici si negativ in tumora (Fig. 4),
- CD 68 pozitiv in frecvente macrofage cu corpi apoptotici (Fig. 5),
- Bcl-2 negativ in tumora, pozitiv in limfocite mici dispersate intratumoral si in limfocite
mici la periferia placilor Peyer,
- indicele de proliferare Ki-67 pozitiv ~ 80-85% in limfocitele tumorale (Fig. 6),
- Bcl-6 negativ,
- virusul Ebstein Barr (EBV) negativ.
Aspectul histopatologic si testele imunohistochimice au pledat in final pentru un
limfom malign non-Hodgkin cu celula medie B tip Burkitt.

DISCUTII

Din punct de vedere histologic limfoamele pot fi hodgkin (LH) si non-hodgkin (LNH).

Dupa studiul markerilor de pe suprafata celulelor, limfoamele maligne pot fi cu celule
BsauT.
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Limfoamele cu celule B pot fi de tip occidental, asociate cu un sindrom de
malabsorbtie important sau de tip mediteraneean.

Fig. 3 Imunoreactie intens pozitiva difuz pentru Fig. 4 Imunoreactie pozitiva pentru UCHL 1
L 26 (CD 20) in limfocite B de talie medie (CD 45RO) 1n frecvente limfocite mici T helper
(imunohistochimie, ob. x10) reactive peritumoral

(imunohistochimie, ob. x10)

Fig. 5 Imunoreactie pozitiva pentru CD 68 in Fig. 6 Imunoreactie pozitiva ~ 85% pentru
frecvente macrofage cu corpi apoptotici, Ki-67 in limfocitele tumorale
(imunohistochimie, ob. x10) (imunohistochimie, ob. x20)

Cauza determinantd a LNH nu este cunoscuta. Existd o legaturd intre unele virusuri si
forme histologice de limfoame (de ex. intre virusul Epstein Barr si limfomul Burkitt). Este
cunoscutd dezvoltarea limfomului gastro-intestinal ca o complicatie a bolii celiace (sprue)
care dezvolta limfoame in portiunea proximald a jejunului cu aspect multifocal.

Hiperplazia limfoida nodulard a intestinului este frecvent intalnitd in etiopatogenia
limfomului malign. Bolile inflamatorii ale intestinului (colite ulceroase, boala Crohn) cresc
riscul aparitiei limfomului malign. Deficitele imunitare (insuficienta imunoglobulinica
primara, sindromul imunodeficientei castigate etc.) favorizeaza aparitia acestor tumori.

LNH de tip occidental se prezintd sub forma unor tumori unice sau multiple, localizate
pe unul sau mai multe segmente intestinale, situate la distantd una de alta, separate de
mucoasd normald. Au aspect polipoid, anevrismal, ulcerativ sau stenozant inelar. Limfoamele
de acest tip pot fi cu: malignitate redusa (polipoza limfomatoasd) sau cu malignitate crescuta
(tumori de tip Burkitt) [1,2]. Invazia ganglionara regionald este constanta.

LNH de tip mediteraneean se intalneste la adultul tanar, intre 15 — 40 de ani, fiind
raspandit mai ales in Orient, America de Sud si bazinul mediteraneean [3].

LNH cu celule T apar la bolnavii cu boald celiacd si prezintd in ser anticorpii
caracteristici bolii celiace.
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Tabloul clinic al limfoamelor cu localizare intestinald este initial nespecific; ulterior,
prin cresterea In dimensiuni a formatiunilor, se instaleaza simptomatologia de tip tumoral.
Durerea este frecvent intalnitd, dar este variabild ca localizare si caracter. Uneori poate fi
surdd, persistenta, imprecis localizata, exacerbata de ingestia de alimente. Alteori, poate apare
in pusee, sub forma de crampe, corespunzand unor episoade de invaginatie [4].

Alte manifestari clinice sunt sindroamele subocluzive si hemoragia digestiva
inferioara. Distensia abdominatd este prezenta in cazul leziunilor cu localizare intestinala
distald. Diareea, fara a avea un caracter aparte, este prezenta mai ales in limfoamele cu celule
B. Examenul obiectiv poate constata la 1/3 din pacienti prezenta unei formatiuni de
consistenta relativ durd, imprecis delimitata.

Semnele generale (febrd, inapetentd, scadere in greutate, subfebrilitate) traduc, de
reguld, impregnarea sistemica si marcheaza un stadiu avansat al bolii.

In stadiile avansate pot apare ascita, adenopatia generalizati si hepatosplenomegalia.

Boala poate debuta ca urgentd chirurgicald mai frecvent ca ocluzie si mai rar ca
peritonita prin perforatie.

Ocluzia, atunci cand survine, este produsd cel mai frecvent prin obstructie, dar se
poate si prin invaginatie [5].

Metode de explorare paraclinica:

Limfoamele primitive intestinale necomplicate produc putine modificari ale probelor
biologice; leucograma in limfoamele primitive intestinale este normala (constituind de altfel,
si un criteriu pentru stabilirea caracterului primitiv al tumorilor); VSH nu este specifica, dar
cresterea sa poate orienta continuarea investigatiilor; examenul sumar de urind poate evidentia
proteinuria pentru aprecierea implicarii renale; hipercalcemia, hiperuricemia, cresterea LDH,
modificarile ionogramei si prezenta acidozei pot reflecta complicatii ale limfoamelor.

Probele hepatice pot deveni alterate atunci cand ficatul este implicat. Electroforeza
poate evidentia prezenta paraproteinelor. Imuno-electroforeza permite identificarea si
cuantificarea paraproteinelor. Punctia medulard si cea osoasd trebuie practicatd la toti
bolnavii, pentru a aprecia interesarea maduvei. Punctia lombara cu citologie, permite
evidentierea afectarii sistemului nervos central.

Examenul radiologic: Aspectul considerat caracteristic este cel de infiltrare a peretelui
intestinal, cu ulceratii si anomalii ale mucoasei. Uneori se pot observa stenoze segmentare,
precum si dilatatii supraiacente ale acestora. Radiologic, diagnosticul diferential al
limfoamelor se face cu enterita regionald, limfangiectazia, enterita cu eozinofile, tuberculoza,
histoplasmoza, giardioza, carcinomatoza, boala celiaci, boala Whipple [5]. In mod particular,
diagnosticul cu enterita regionala poate fi dificil, cele doua boli avand un aspect radiologic
foarte asemanator [4].

Examenul endoscopic permite uneori, recoltarea de material biopsic. Stabilirea
diagnosticului de LNH 1in afara actului operator, este extrem de importanta, intrucat in
cazurile care nu se manifestd cu complicatii chirurgicale (ocluzie, perforatie, hemoragie) se
poate institui de la inceput tratamentul medical. Una din indicatiile majore ale enteroscopiei o
constituie sindroamele de malabsorbtie, la originea carora se pot afla uneori limfoame de
intestin subtire.

Ecografia abdominala poate stabili dimensiunile si caracterele tumorii. De asemenea,
se pot evidentia determinarile secundare ale bolii si adenopatiile.

Tomografia computerizata permite vizualizarea tumorilor, in special folosindu-se de
substanta de contrast introdusd in lumenul intestinal, se pot aprecia invadarea maselor
ganglionare limfatice, interesarea hepatica si splenica, precum si alte determinari secundare
ale bolii importante pentru stadializare.

Diagnosticul este rareori stabilit in etapa asimptomatica a bolii. Pentru diagnosticul de
tumora de intestin subtire, examenul radiologic este cel mai valoros. Examenele biochimice,
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hematologice si imunologice nu aduc argumente pentru precizarea existentei limfomului. In
absenta sindromului de malabsorbtie, a infectiei sau a altor complicatii, testele de laborator
constatd frecvent o anemie. Atunci cdnd existd malabsorbtia, se instaleaza hipoproteinemia cu
hipoalbuminemie, care pot fi consecinta unui aport insuficient sau pierderii de proteine prin
enteropatie. Se constatd o diminuare a valorilor serice ale calciului, potasiului si magneziului
[5].

Tratamentul limfoamelor maligne intestinale

Tratamentul chirurgical rdmane esential si constd in enterectomie si limfadenectomie
regionald. Rezectia tumorii previne complicatiile si creste efectul chimioterapiei sau al
iradierii.

Chimioterapia este tratamentul de electie al LNH cu inalt grad de malignitate.
Eficacitatea este mult mai mare 1n asociere cu chirurgia si radioterapia [7].

Rezultatele tratamentului multimodal sunt favorabile. Supravietuirea la distantd
depinde de stadiul evolutiv al limfomului, ca si de gradul de malignitate. Supravietuirea la 5
ani este de 69 — 80% in formele cu malignitate crescuta.

CONCLUZII

Limfomul malign nonhodgkin tip Burkitt al ileonului este o entitate clinica rar Intalnita
in practica chirurgicala. Tabloul clinic este nespecific. Diagnosticul preoperator este dificil si
poate fi sugerat de ecografie sau tomografia computerizata; in unele cazuri prezenta masei
tumorale poate constitui o surpriza intraoperatorie. Diagnosticul este precizat de examenul
hisptopatologic la parafind si imunohistochimie. Explorarea ileonului terminal de rutina la
orice apendicectomie este obligatorie. Tratamentul chirurgical constd in enterectomie si
limfadenectomie regionald, asociat cu chimioterapie.
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