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Case Report

BURKITT’S LYMPHOMA CAUSING ILEOCECAL
INTUSSUSCEPTION AND BOWEL OBSTRUCTION
IN AN ADULT: A CASE REPORT

INVAGINACION ILEOCECALY OBSTRUCCION
INTESTINAL SECUNDARIAS A LINFOMA DE BURKITT
EN UN ADULTO: A PROPOSITO DE UN CASO
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Abstract

Introduction. Burkitt lymphoma (BL) is a rare and aggressive type of non-Hodgkin lymphoma. In adults
it constitutes less than 5% of lymphomas, accounting for less than 1-2% of all cases in the western world.
Lymphomas are responsible for 15-20% of all small bowel malignant tumors, BL is one of the most common
in this location. Intussusception occurs when a segment of the proximal intestine telescopes into a segment
distal to it, in some cases producing bowel obstructions. This is uncommon in adults. Only 1-5% of bowel
obstructions in adults are caused by intussusception.

Material and methods. We present a case of a 33 year old male with no relevant medical-surgical history
who came to the emergency room for abdominal distension and colic type pain associating nauseas, vomits and
cessation of air and stool expulsion 3 days prior. The physical examination showed abdominal distension along
with generalized pain. An abdominal x-ray showed a pattern compatible with a bowel obstruction of the small
intestine and the computed tomography (CT) revealed an invagination of the terminal ileum and cecum through
the ascending colon. Urgent surgical treatment was indicated, diagnosing an ileocolic intussusception due to
a large tumor and a right hemicolectomy with oncological intention was performed. The anatomopathological
evaluation reported the presence of a tumor compatible with BL.

Results. The patient was discharged on the 6th day posterior to the operation, without any complications.
Adjuvant chemotherapy was performed with the Burkimab protocol. In the second cycle, a complete response
was observed by the PET-TC. The patient completed 6 cycles of chemotherapy and is currently disease free.

Conclusions. BL is the most aggressive type of non-Hodgkin lymphoma. It’s one of the most common
lymphomas in the small intestine. However in adults, it rarely presents as a bowel obstruction secondary to
intussusception.

Resumen

Introduccion. El linfoma de Burkitt (LB) es un tipo raro y agresivo de linfoma no Hodgkin. En los adultos
constituye menos del 5% de los linfomas. Los linfomas son responsables del 15-20% de todos los tumores
malignos del intestino delgado, siendo el LB uno de los mas frecuentes en esta localizacion. La invaginacion
intestinal ocurre cuando un segmento del intestino proximal se desplaza hacia un segmento distal a él, en algu-
nos casos pudiendo producir oclusiones intestinales. Solo el 1-5% de las obstrucciones intestinales en adultos
son causadas por invaginacién intestinal.

Material y Métodos. Presentamos el caso de un vardn de 33 afios sin antecedentes médico-quirtirgicos de
interés que acudio a urgencias por distension abdominal y dolor tipo c6lico asociado a nduseas, vomitos y cese
de la expulsion de heces de 3 dias de evolucion. A la exploracion mostré distension abdominal junto con dolor
generalizado. La radiografia de abdomen mostrd un patrén compatible con una oclusion intestinal del intestino
delgado y la tomografia computarizada revel6 una invaginacion del ileon terminal y ciego a través del colon
ascendente. Se indico tratamiento quirdrgico urgente, objetivando invaginacion ileocecal por tumor de gran
tamafo y se realiz6 hemicolectomia derecha con intencidén oncologica. La evaluacién anatomopatologica in-
formo un tumor compatible con LB.

Resultados. El paciente fue dado de alta al sexto dia sin complicaciones. La quimioterapia adyuvante se rea-
liz6 con el protocolo Burkimab. En el segundo ciclo, el PET-TC observé una respuesta completa. El paciente
completo 6 ciclos de quimioterapia y actualmente esta libre de enfermedad.

Conclusiones. E1 LB es el tipo mas agresivo de linfoma no Hodgkin. Es uno de los linfomas mas comunes
del intestino delgado. Sin embargo, en los adultos, rara vez se presenta como una obstruccion intestinal secun-
daria a la invaginacion intestinal.

Keywords: Burkitt’s lymphoma, Intussusception, Bowel Obstruction.
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Introduccion

Los tumores malignos primarios del intestino del-
gado son muy raros constituyendo el 2-3% de todas
las neoplasias malignas gastrointestinales. El linfoma
de Burkitt (LB) es un tipo de linfoma no-Hodgkin
raro y agresivo. En adultos constituye menos del 5%
de los linfomas (1), llegando a representar menos del
1-2% en el mundo occidental. El LB y el linfoma
MALT son los mas frecuentes en el intestino delgado
representando el 42,5% en esta localizacion (2).

El 5% de las invaginaciones y el 1% de las oclu-
siones intestinales en adultos estan producidas por el
LB (1). La invaginacion ocurre cuando un segmento
de intestino proximal se desliza e introduce en un
segmento distal. Es una entidad frecuente en niflos
(3) y poco comun en adultos. Se presenta un punto
guia de invaginacion en el 70-90% de los casos sien-
do maligno en un 40-65% de los mismos (2,4). En la
literatura consultada (2,4,5) se describen Ginicamente
16 casos de invaginacion por LB de los cuales 11
fueron de localizacion ileocolica.

Se presenta un caso de oclusion intestinal por in-
vaginacion ileocecal secundaria a un LB en un adulto
y se discuten los aspectos mas controvertidos dada la
rareza de esta forma de presentacion.

Presentacion del caso

Varoén de 33 afios sin antecedentes médico-quirur-
gicos de interés que acudio a urgencias por distension
y dolor abdominal co6lico con nauseas, vomitos y cese
de expulsion de heces de 3 dias de evolucion. Referia
dolor abdominal colico durante el mes previo.

En la exploracion presentaba distension abdomi-
nal con dolor generalizado y timpanismo sin masas
ni megalias. En la analitica sanguinea destacaba una
proteina C reactiva de 4,7 mg/dL.

En la radiografia abdominal se objetivo un patron
de oclusion intestinal de intestino delgado y en la
tomografia computarizada (TC) una invaginacion del
ileon terminal y ciego a través del colon ascendente
(Figura 1).

A

Figura 1. A. Radiografia abdominal en bipedestacion. Dilatacion de asas de intestino delgado, niveles hidroaéreos y
edema de pared. B. Tomografia computarizada. Corte axial. Imagen en “diana” en fosa iliaca derecha sugestiva de inva-
ginacion ileocecal (flecha). C. Tomografia computarizada. Corte coronal. Imagen “en salchicha” en fosa iliaca derecha

sugestiva de invaginacion ileocecal (flecha).

Con el diagnéstico de oclusion secundaria a inva-
ginacién se decidid cirugia urgente. Se objetivd una
invaginacion ileocecal de 5-6¢cm asociada a gran tu-
moracion y miltiples adenopatias en mesocolon. No
se intentd su reduccion ante la sospecha de patologia
maligna. Se decidi6 realizar hemicolectomia derecha
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con intencién oncoldgica ante la sospecha de etiolo-
gia maligna y anastomosis ileocélica latero-lateral
mecdnica anisoperistaltica.

En la evaluacién anatomopatoldgica se evidencio:
tumoracion intestinal que ulceraba la superficie ileal
e infiltraba la mucosa intestinal (Figura 2A) con el
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tipico patrén en “cielo estrellado” (Figura 2B), cé-
lulas atipicas de gran tamafo con una poblacién de
linfocitos B (PAXS positivo) e inmunofenotipo ca-
racteristico del LB (Figura 3). Presenté marcadores

positivos CD20, CD79a, CD38, Bcl-6 y traslocaciéon
CMYC t(8q24). En la pieza quirtrgica se aislaron 15
adenopatias con hiperplasia folicular linfoide.

Figura 2. A. Linfoma de Burkitt. Hematoxilina-eosina a 4x. Tumoracion intestinal solida que ulcera
la superficie ileal (flecha) e infiltra la mucosa intestinal adyacente (*) . B. Hematoxilina-eosina a 10x.
Imagen tipica de “cielo estrellado” formado por un crecimiento difuso de células de gran tamaiio
salpicadas por espacios en blanco donde se observan macrofagos de cuerpos tingibles (flechas).
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Figura 3. Linfoma de Burkitt. Poblacion de linfocitos B PAX 5 positivo (A), con inmunofenotipo de centro germinal
CD10 positivo (B) y un ki-67 de, practicamente, el 100% (C).

El paciente fue dado de alta tras 6 dias. Se realiz6
estudio de extensiéon mediante tomografia por emi-
sion de positrones (PET)-TC detectando afectacion
ganglionar infradiafragmdtica e infiltracion perito-
neal abdominal y pélvica. Se descart6 la presencia de
enfermedad en la médula 6sea (MO) y en el sistema
nervioso central (SNC).

Se administré quimioterapia adyuvante con el
protocolo Burkimab. En el segundo ciclo el paciente
presentd respuesta completa en PET-TC. Completd
6 ciclos y actualmente se encuentra libre de enfer-
medad.
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Discusion

El LB es el tipo de linfoma no-Hodgkin mds agre-
sivo. Es diagnosticado generalmente en nifios y jove-
nes siendo raro su diagndstico en adultos (2).

Se han descrito tres formas del mismo: endémico,
esporddico y el relacionado con estados de inmuno-
deficiencia, sobre todo por VIH. La forma esporadi-
ca, descrita en este caso, es mas comun en Estados
Unidos y Europa con una mayor prevalencia en hom-
bres (relacidn 2:1). En un tercio de pacientes del tipo
esporddico hay infiltracién de la médula MO y en
casi un 20% afectacién del SNC (2,7).

Existen algunos factores de riesgo relacionados
con su aparicion a nivel intestinal, como son: infec-
ciéon por Helicobacter pylori, VIH, Campylobacter
jejuni, Virus Epstein-Barr, virus de la Hepatitis B,
la enfermedad inflamatoria intestinal, y la celiaquia
(1). Sin embargo, nuestro paciente no presentd an-
tecedentes de ninguno de los factores de riesgo co-
mentados.

En zonas no endémicas, el LB tiene crecimiento
muy rdpido y agresivo (2) tendiendo a afectar a los
tejidos linfoides del intestino como el ileon terminal,
ciego o el mesenterio (8) aunque también puede afec-
tar al rifién, pancreas, higado, bazo, mama y ovarios
(7).

No existe ningtin pardmetro morfoldgico, genéti-
co o inmunofenotipico que pueda usarse como gold
standard diagnéstico del LB, por lo que es necesaria
una combinacién de varios hallazgos para poder al-
canzar el diagndstico. Serd necesario realizar anali-
tica completa siendo fundamental evaluar la funcién
renal y hepatica. Pueden encontrarse niveles eleva-
dos de lactatodeshidrogenasa y datos sugestivos de
lisis tumoral espontdnea como hiperpotasemia, hi-
perfosfatemia, hipocalcemia y/o acidosis metabdlica
(9). El estudio de extension debe incluir TC de térax,
abdomen y pelvis junto con un PET (10), biopsia de
MO y puncién lumbar (10) dada la elevada frecuen-
cia de infiltracién del SNC.

Estd constituido por linfocitos B de gran tamafio
positivos para los marcadores de célula B, un ki-67
proximo al 100% y C-MYC tipicamente positivo
(6). Molecularmente se caracteriza por presentar una
translocacion entre los cromosomas 8 y 14, como es
nuestro caso.

Este tipo de linfoma puede ser responsable, en
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sus formas intestinales, de invaginaciones. En adul-
tos, hasta un 90% de éstas se producen en el intestino
delgado o el colon y el 10% restante en el estdmago
y las estomas quirurgicos (12). En estos pacientes lo
mads frecuente es la asociacién con patologia orgdni-
ca (70-90%) benigna (pdlipos inflamatorios, lipomas,
diverticulo de Meckel o leiomiomas) (13) o maligna
(tumores carcinoides, adenocarcinomas, pélipos ma-
lignos, tumores GIST, leiomiosarconas, linfomas y
tumores metastasicos, como el melanoma) (13) aun-
que generalmente es maligna (40-65%) (2,4). En el
estudio realizado por Honjo et al (11) se encontraron
un 77,3% de invaginaciones debido a lesiones orgé-
nicas (73,5% de etiologia maligna y 26,5% benigna),
un 11,4% por adherencias postoperatorias y un 11,4%
idiopdticas. De las 15 invaginaciones ileocecales que
describen en el estudio, 11 (73,4%) fueron por pa-
tologia maligna. En la literatura consultada (2,4,14)
se describen tnicamente 16 casos de invaginacion
intestinal por LB de los cuales 11 fueron de localiza-
cion ileocdlica.

En adultos se pueden presentar de forma poco es-
pecifica (2) haciendo complejo su diagnéstico. Son
frecuentes episodios de dolor célico y vomitos tiem-
po antes del diagndstico de invaginacién (11) como
ocurri6 en el paciente del caso. El dolor es el sintoma
mds comun, presente hasta en un 70% de los casos,
seguido por las nduseas, vomitos, pérdida de peso y
cambios en el ritmo deposicional.

Para el diagnéstico de las invaginaciones la eco-
grafia presenta el inconveniente de ser operador de-
pendiente y puede no ser suficiente para la caracteri-
zacion de los puntos guia (15). Por el contrario, la TC
con contraste intravenoso tiene una precision cercana
al 100% (1) constituyendo la prueba de imagen de
eleccién de la invaginacién intestinal en adultos (4).
El enema con bario muestra la invaginacién como un
defecto de replecién en forma de copa (16). Este es
el gold standard para la reduccion de la invaginacién
sin sospecha de perforacion en pacientes pedidtricos.
Sin embargo, en adultos no se recomienda la reduc-
cion por la alta asociacion con patologia maligna y la
posibilidad de diseminacién tumoral (6).

La quimioterapia es el tratamiento de eleccion del
LB (15). Aunque es altamente agresivo tiene muy
buena respuesta, induciendo una rdpida regresion
tumoral de largo tiempo de duracién (2). Se combi-
nan diversos quimioterapicos junto con el anticuerpo
monoclonal anti-CD20, rituximab (1) y quimiotera-
pia intratecal como profilaxis de la recaida neurome-
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ningea. Tras los primeros 2-3 ciclos se comprueba la
respuesta mediante un PET-TC. Se consiguen remi-
siones completas en un 65-95%, supervivencia libre
de enfermedad del 50%-85% y supervivencia global
en un 70%-80%. Las recaidas son poco frecuentes y
ocurren generalmente antes de un afio (9).

La cirugia se limita al LB con afectacion intestinal
complicada (oclusion, perforacion o sangrado). Se
deben realizar resecciones intestinales oncolédgicas
(1) si no existe un diagnostico previo de benignidad.

En nuestro paciente, tras la cirugia urgente, se
plante6 el esquema quimioterapico Burkimab consis-
tente en 6 ciclos de tratamiento. Tras los dos prime-
ros ciclos se realizé PET-TC objetivandose respuesta
completa. El paciente actualmente se encuentra libre
de enfermedad.

Conclusion

En conclusion, el LB es una causa poco frecuente
de invaginacién ileocecal en adultos que ha de
incluirse en el diagndstico diferencial ante la aparicion
de un cuadro de oclusion intestinal. En el manejo
quirdrgico de la patologia sera recomendable realizar
resecciones oncoldgicas siendo lo menos agresivo
posible sin intentar reducir el segmento afecto.

Abreviaturas

LB: Linfoma de Burkitt

MO: Médula Osea

SNC: Sistema Nervioso Central

TC: Tomografia Computarizada

PET-TC: Tomografia por Emisiéon de Positrones
— Tomografia Computarizada
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