Linfoma de Burkitt naso-sinusal — Caso clinico

Sinonasal Burkitt’s lymphoma — Case report

Marco Ribeiro Barbosa « Carlos Martins « Miguel Furtado « Marisol Placido « Rogério Fernandes «lvone Camacho ¢ Michelle Cordeiro

RESUMO

Apdés o Sarcoma de Kaposi, os Linfomas ndo Hodgkin
representam os tumores mais comuns no doente HIV
(Human Immunodeficiency Virus) positivo. Destes, 30-40%
sdo Linfomas de Burkitt. Envolvem preferencialmente o trato
gastrointestinal e outras localizagGes extra-nodais, tendo
sido descritos alguns casos com origem naso-sinusal. Dado o
seu caracter altamente agressivo, obrigam a um diagndstico
e tratamento precoce. Descreve-se um caso de um doente
de 32 anos que da entrada no hospital com suspeita de
rinossinusite aguda associada a celulite periorbitaria
unilateral. Apds avaliagdo clinica e imagioldgica constata-
se que o quadro presente se deve a uma lesdo tumoral,
envolvendo ambas fossas nasais e seios perinasais adjacentes,
e que foi submetida a bidpsia. E diagnosticado um Linfoma
de Burkitt naso-sinusal como manifestagdo inaugural de SIDA
(Sindrome ImunoDeficiéncia Adquirida). Inicia tratamento
com antiretrovirais e quimioterapia, mas acaba por falecer ao
fim de 7 dias por enfarte agudo do miocardio complicado por
um quadro de insuficiéncia renal aguda.
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ABSTRACT

Non Hodgkin Lymphomas represent the second most
frequent type of tumors in HIV (Human Immunodeficiency
Virus) positive patients, following Kaposi’s Sarcoma.
Burkitt’s Lymphoma represents 30-40% of those cases. They
preferencially affect the gastrointestinal tract and other
extranodal sites. Some sinonasal cases have been described.
Because of its highly aggressive behaviour, early diagnosis
and treatment are crucial. We report the case of a 32 year old
patient who presented with an apparent acute rhinosinusitis
associated with unilateral periorbital cellulitis. Clinical and
radiological evaluation revealed the cause of these features,
actually, a mass, submitted to biopsy and involving both nasal
cavities and nearby paranasal sinuses. He was then diagnosed
sinonasal Burkitt’s lymphoma as inaugural manifestation of
AIDS (Acquired ImmunoDeficiency Syndrome).

He started treatment with antiretroviral drugs and
chemoterapy, but died 7 days after, because of an acute
myocardial infarction complicated by acute renal failure.
Keywords: Burkitt’s lymphoma, HIV/ AIDS, nasal cavity,
paranasal sinuses

INTRODUGAO

Para além da forma endémica encontrada nas criangas
da Africa Central, inicialmente descrita por Dennis
Burkitt nos anos 50, conhecem-se dois outros grupos
epidemiolégicos bem definidos para o Linfoma de
Burkitt (LB): a forma esporadica, que compde 1-2%
dos linfomas nos adultos e 40% nas criangas dos paises
ocidentais e a forma associada a imunossupressao,
geralmente encontrada nos doentes HIV (Human
Immunodeficiency Virus) positivo ou que receberam
transplante®.

Num estudo realizado antes da era dos HAART (highly
active antiretroviral therapy), estimavam-se ser 1000
vezes mais comuns nos doentes HIV comparativamente
a populacdo em geral. Apds o Sarcoma de Kaposi, os
Linfomas ndo Hodgkin (LNH) representam o 22 tumor
mais comum do doente HIV? e destes 30-40% serdo LB*.
A apresentagdo naso-sinusal é rara e o progndstico é
relativamente mau, quer pela natureza da doenga e dos
doentes afectados, quer pelo atraso diagndstico e da
instituicdo de tratamento.
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CASO CLINICO

VBP, 32 anos, sexo masculino, raga caucasiana, animador
social. Sem antecedentes patolégicos e familiares de
relevo. Sem habitos tabdgicos, etilicos, ou consumo de
drogas. Bissexual, admitindo ter tido comportamentos
sexuais de risco.

Recorreu ao servigo de urgéncia em Agosto 2009, por
quadro de cefaleias periorbitarias, congestdo nasal,
rinorreia mucopurulenta com 23 dias de evolugao.
Medicado empiricamente com antibidticos mas
sem melhoria clinica. Desde ha 2 dias com edema
palpebral, e proptose de agravamento progressivo a
esquerda. Negava alteragBes visuais, epistaxis, febre
ou outras queixas. Ao exame fisico apresentava edema
palpebral e proptose a esquerda e uma adenopatia
cervical submandibular ipsilateral, de consisténcia
dura, lisa, movel, indolor e aproximadamente 2 cm de
maior eixo. A nasofibroscopia observava-se rinorreia
mucopurulenta, preenchimento das fossas nasais com
massa friavel, tecido granulagdo/ necrético com invasio
dos cornetos médios e inferiores e septo nasal.

A Tomografia Computorizada (TC) dos seios perinasais
(Figuras 1, 2 e 3) revelou lesdo de tecidos moles
gue capta homogeneamente contraste, localizada
nas fossas nasais, com extensdo aos seios maxilares,
etmoidais, frontais, esfenoidais e cavum. Atingimento
bilateral das drbitas, mais pronunciado a esquerda.
Sem invasdo intracraniana. Para além de destruicdo
das laminas papiraceas observa-se destruicdo do septo
nasal e das paredes mediais dos seios maxilares. A TC
cervical revelou adenopatias cervicais jugulodigastricas
e submandibulares bilaterais, a maior submandibular a
esquerda, de 20 x 15 mm e com centro necrotico.

FIGURA 1

Corte Coronal de Tomografia Computorizada dos Seios
perinasais. Constata-se: preenchimento pela massa tumoral
das fossas nasais e seios maxilares; destruigdo do septo nasal
(circulo) e paredes mediais dos seios maxilares (setas)

FIGURA 2

Corte axial de Tomografia Computorizada dos Seios perinasais.
Constata-se atingimento das érbitas, mais pronunciado a
esquerda (circulo)

FIGURA 3

Corte coronal de Tomografia Computorizada dos Seios
perinasais. Constata-se atingimento (seta) das érbitas, mais
pronunciado a esquerda (circulo).

Realizou-se bidpsia da lesdo nasal cujo resultado
anatomopatoldgico revelou tratar-se de um Linfoma de
Burkitt.

Andlise do tumor pelo método FISH (Filter in Situ
Hybridisation) demonstrou positividade para o virus
EBV (Epstein-Barr Virus). Foram pedidos marcadores
para os virus HIV-1 e HIV-2 que revelaram ser positivos.
Contagem de linfécitos CD4 era de 314/ pl.
Constatou-se envolvimento da medula dssea, sem
aparente atingimento do sistema nervoso central. Pela
classificacdo de Ann Harbor este era um estadio IV, sem
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sintomas B aparentes.

Inicia terapia antiretroviral e quimioterapia ao fim do
102 dia de internamento mais acabou por falecer ao fim
de 7 dias de tratamento por enfarte agudo do miocardio
complicado por um quadro de insuficiéncia renal aguda.

DISCUSSAO

O LB é um tumor sélido de linfdcitos B classificado como
um Linfoma n3o Hodgkin, de alto grau®*. E considerado
o tumor humano mais rapidamente progressivo, possui
uma fraccdo de crescimento de aproximadamente
100%° e duplica o seu tamanho in vivo em menos de
trés dias?.

No doente HIV e comparativamente aos outros LNH,
surge em idades mais baixas, em doentes com niveis
médios de CD4 mais elevados (tipicamente >200 cel/
ul), e apresenta-se mais frequentemente sem prévio
contexto clinico de SIDA!. Por outro lado, a presenca
deste tipo de tumor, dever-nos-a alertar para a possivel
infeccdo pelo HIV, caso esta ndo seja previamente
conhecida e incitar-nos a requisitar os respectivos
marcadores.

Surge preferencialmente em alvos extranodais,
especialmente no trato gastrointestinal. O envolvimento
naso-sinusal é raro, e poucos sdo os casos documentados
na literatura cientifica®.

O LB foi 0 12 tumor associado a um agente causal viral.
Nos anos 60, o patologista Epstein e colaboradores,
ao analisarem estes tumores, péem em evidéncia um
novo virus, o virus de Epstein-Barr!. Este, em média,
estd presente em 40% dos casos associados ao LB nos
adultos com SIDA, embora ainda se desconheca o papel
exacto na patogenia da doenga?®.

Dado o cardcter inespecifico do quadro clinico e por
vezes imagioldgico, o diagndstico diferencial com
outras patologias naso-sinusais, mais frequentemente
a rinossinusite, mas também outras neoplasias, obriga
sempre a um alto grau de suspei¢gdo e um exame
anatomopatoldgico detalhado, com andlise genética e
imunofenotipagems®.

Existem dois sistemas de estadiamento: o de Ann Arbor
e o de St Jude/ Murphy. A maioria dos doentes com SIDA
apresentam-se no estadio IV na altura do diagndstico. E
frequente o envolvimento da medula dssea e sistema
nervoso central®.

Dado o crescimento agressivo deste tumor, o tratamento
deve ser instituido o mais precocemente possivel apds
o diagndstico. Certos tumores (geralmente abdominais
e toracicos) podem ser removidos cirurgicamente antes
de iniciar quimioterapia. A radioterapia é utilizada em
tumores mandibulares e da regido orbitaria®.

O LB associado ao HIV no adulto, apresenta menor

resposta a quimioterapia comparativamente as
outras formas. Estes doentes podem ser tratados
com quimioterapia intensiva mas requerem vigilancia
clinica rigorosa e implementagdo precoce de HAARTY?,
Novos protocolos incluem o Rituximab, um anticorpo
monoclonal anti-CD20, que parece mostrar resultados
promissores. Investiga¢do adicional é necessaria?.

Em doentes adultos com SIDA, os factores de progndstico
incluem: contagem de linfocitos CD4; presenca de
infecgdes oportunistas; envolvimento da medula dssea;
extensdo extra-ganglionar; idade; e estado geral do
doente. A sobrevida média é de 6 meses®.
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