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Resumen: Introduccién: Los linfomas no Hodgkin en la edad pediatrica
constituyen la tercera causa de enfermedad maligna durante la infancia. La
afectacion renal primaria es infrecuente. Objetivo: Presentar un caso inusual de
Linfoma no Hodgkin con infiltracion renal. Presentacion del caso: Se reporta el
diagnostico y tratamiento de un nifio de 6 afios de edad que presentd aumento de
volumen abdominal, vomitos y pérdida de peso. Los examenes de laboratorio
mostraron la presencia de insuficiencia renal, elevacidn marcada de la enzima
lactato deshidrogenasa y anemia. La Tomografia Axial Computarizada mostro la
presencia de lesiones nodulares en ambos riflones y en maxilar derecho, con
biopsia en este ultimo sitio que evidencio la presencia de un Linfoma no Hodgkin
tipo Burkitt con patrén inmunohistoquimico tipico de esta entidad: CD 20 +,
CD19+, CD22 +, BCL2-, BCL6 +, Ki 67-98%. Se mostro excelente respuesta a la
quimioterapia administrada basada en el protocolo ANHL 1131 que incluye uso de
inmunoterapia con Rituximab (anticuerpo monoclonal quimérico anti CD 20) con
recuperacion inmediata de la funcion renal. El paciente culminé su tratamiento en
septiembre de 2022 con remision completa de su enfermedad. Conclusiones:
Los Linfomas no Hodgkin de Burkitt pediatricos se caracterizan por afectacion
extraganglionar predominante, con afectacion renal bilateral y buena respuesta al
tratamiento con uso de quimioterapia basada en el protocolo ANHL 1131 que
incluye el uso de inmunoterapia con Rituximab.
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Introduccién:

Los linfomas constituyen un grupo variable de neoplasias malignas con origen en
los tejidos linfoides. Acorde a histologia, citogenética e inmunofenotipo se pueden
dividir como linfomas de Hodgkin (LH) y linfomas no Hodgkin (LNH), con
diferentes caracteristicas clinicas, patoldgicas, demograficas y epidemioldgicas.
Los linfomas no Hodgkin representan el 6 % de las neoplasias malignas durante
la infancia (. Se diferencian de los LNH del adulto por el predominio de la
afectacion extraganglionar, son generalmente linfomas de alto grado con
diferente sistema de estadificacion y respuesta favorable a tratamiento con
esquemas de quimioterapia intensivos. Los linfomas primarios renales son
entidades raras que constituyen el 0.7 % de los linfomas extraganglionares .
Fue descrito por primera vez por Gibson en 1948 © aunque el primer caso
confirmado fue reportado por Coggins en 1980 “®. Se consideran LNH que se
presentan exclusivamente en este 6rgano sin causar obstruccién y provocan
insuficiencia renal aguda que se resuelve al comenzar el tratamiento con
quimioterapia, se puede confundir con otras enfermedades malignas de la
infancia fundamentalmente con Tumor de Wilms, carcinoma de células renales y
neuroblastoma ©®) La etiologia de esta entidad no esta bien determinada y existen
teorias para explicar su origen incluyendo la que refiere que su origen es en
capsula renal con infiltracion del parénquima y aquella que sefala a la infiltracion
renal con células linfoides en respuesta a la inflamacion crénica. ©7) Los criterios
de diagnostico comprenden la presencia de una masa renal unilateral o bilateral,
sin infiltracion de otros 6rganos ni de ganglios linfaticos, confirmacién histolégica,
no enfermedad renal atribuible a otra causa y mejoria de la funcién renal después
del tratamiento. & 9

El objetivo de esta investigacion es presentar un caso inusual de Linfoma no

Hodgkin con infiltracion renal en la edad pediatrica.

Presentacion del caso
Se presenta el caso de un paciente en edad pediatrica, escolar de 6 anos de

edad, masculino, raza blanca sin antecedentes familiares ni personales de



enfermedad cronica. Asintomatico hasta abril de 2022 cuando comienza con
dolor abdominal moderado, nauseas, vomitos ligeros esporadicos, anorexia,
pérdida de 10 libras de peso en 1 mes y fiebre vespertina de 38.3 °C.

Hallazgos al examen clinico: Paciente con palidez cutdneo-mucosa, edema en
ambas manos y en 1/3 inferior de ambos miembros inferiores de facil Godet. Se
palpa tumor abdominal a nivel de hipocondrio izquierdo, irregular, que rebasa la
linea media abdominal.

Evaluacion de los examenes de laboratorio: Se mostré anemia moderada con
leucograma normal y trombocitosis, creatinina y LDH elevadas; antigeno de
superficie de hepatitis B y anti- hepatitis C fueron negativos.

Evaluacion imagenologica:

Ultrasonido Abdominal: Rifidn derecho con imagen isoecogénica en polo superior,
bordes irregulares que mide 39 x 24 mm. Rifidn izquierdo: imagen isoecogénica
en polo superior e inferior de aspecto nodular que ocupa la mayor parte del
organo y que mide en su conjunto 104 x 57 mm con vascularizacion periférica y
central. Ambas imagenes renales de aspecto nodular.

Tomografia axial computarizada de craneo, cuello, térax, abdomen y pelvis
contrastada:

Ambos rifiones con imagenes nodulares multiples con escaso realce de contraste
en fase nefrografica respecto al parénquima renal, la imagen mayor en el rifion
izquierdo de 56 mm que contacta con la linea peritoneal. En fase excretora renal
se observa compresion extrinseca, deformidad y desplazamiento de los grupos
caliciales y las pelvis renales bilateralmente sin evidencia de destruccion a este
nivel. No adenopatias retroperitoneales. (Figura 1)

Se realiza biopsia que informa: Linfoma no Hodgkin.

IHC: CD 20 +, CD19+, CD22 +, BCL2-, BCL6 +

Ki-67: 98%

Biopsia de médula ésea y citologia de liquido cefalorraquideo negativos.
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Figura 1. Tomografia axial computarizada con contraste endovenoso, cortes axiales vy
reconstrucciones MPR, donde se muestra, A) presencia de multiples imagenes a forma de masa,
hipodensas, bilaterales, con escaso realce de contraste respecto al parénquima renal, que crecen
hacia los espacios pararrenales y contactan la linea peritoneal bilateralmente. B) en fase
excretora renal se observa compresion, desplazamiento y deformidad del sistema excretor sin
destruccion de estos y con adecuada excrecion del contraste. C) Reconstruccion MPR coronal

donde se evidencia la compresion y desplazamiento de los grupos caliciales y la pelvis.

Figura 2. Tomografia axial computarizada contrastada endovenoso, corte axial, donde se

muestra mejoria radiolégica luego de 2da induccion.



Con estos elementos se llega al diagndstico de un linfoma No Hodgkin (LNH) con
afectacion renal bilateral de Burkitt, que muestra elementos de un linfoma renal
primario, que es una entidad rara, con muy pocos casos reportados en la
literatura. Se estadia segun sistema de estadiamiento de St. Jude, en etapa lll y
para tratamiento se ubica en el grupo B de alto riesgo.

Tratamiento: Se comienza con la profilaxis del sindrome de lisis tumoral con
hidratacion mas Alopurinol oral que comienza tres dias antes de la Profase.

Se decide administrar quimioterapia aplicando el esquema del protocolo ANHL
1131 Grupo B de alto riesgo. Se logré una reduccién del mas del 20% de las
lesiones en ambos rifiones con la dosis de ciclofosfamida, vincristina y
prednisona (COP) de la prefase asociado a quimioterapia intratecal con
metrotexate e hidrocortisona con normalizacion de las cifras de creatinina y LDH
(figura 2). Evaluacién después de 2do ciclo de induccion con R-COPADM3
(rituximab, ciclofosfamida,prednisona, adriamicina, metrotexate mas terapia
intratecal) en respuesta completa. Continué con tratamiento de consolidacion con
R- CYM (rituximab, citarabina y metrotexate) acorde a protocolo. Evaluacion final

en remision de su enfermedad.

Comentarios:

Los LNH de Burkitt constituyen el 40 % de los LNH pediatricos y su ubicacion
extranodal es comun fundamentalmente a nivel abdominal ("%, Este es un caso
inusual, de presentacién mayormente renal que en un inicio se enfocé como un
tumor de Wilms bilateral y que la biopsia demostré era un LNH de Burkitt.

Un Linfoma renal primario es un LNH que se origina directamente en el
parénquima renal sin extension sistémica. En este caso no se consideré como tal
al no cumplir con uno de los criterios principales propuestos por autores como
Malbrain® y Stallone (2. ya que se encontré enfermedad extrarrenal.

Criterios de Malbrain:

1. Confirmacién histologica.

2. Aumento de volumen renal sin obstruccion.

3. No presencia de Linfoma ganglionar o extraglanglionar.



4. Afectacion renal no atribuible a otra causa.

5. Mejoria de la funcion renal después del tratamiento.
Criterios de Stallone:

1. Inflamacién renal linfomatosa.

2. Aumento de volumen renal sin obstruccion.

3. La no presencia de Linfoma extrarenal.

La presentacién de los linfomas renales primarios es unilateral generalmente
aunque un analisis poblacional en EE: UU muestra que en menores de 18 afos,
la proporcion de afectacion bilateral es mayor que en adultos '3 (39.1% vs 6.9%,
p< 0.001) con mayor volumen tumoral en rifidn izquierdo lo que es similar a lo
observado en este paciente. Ademas, en este estudio se observa que la mayoria
son LNH (93.2%) y el subtipo histoldgico preponderante fue el linfoma no Hodgkin
difuso de Células Grandes B (56.3%), seguido por los linfomas foliculares (9.0%)
y linfoma de zona marginal (7.8%); LNH de Burkitt solo el 1.5%. La incidencia
segun edad ajustada fue de 0.053x100000 personas con predominio en sexo
masculino (0.078x100000 habitantes), los cuales comparados con las mujeres
tenian mayor mortalidad (0.059x 10000 en varones vs 0.020 x 10000 en
pacientes femeninas).

Se observo que la supervivencia global de pacientes reportados con esta entidad
mejoré desde el 2000, lo que se debe en alguna medida, a la introduccion de la
inmunoterapia con Rituximab asociado a quimioterapia. (81415

En este caso se muestran elementos que son similares a los linfomas renales
primarios: (a) ubicacion renal bilateral con alta carga tumoral, (b) afectacion de la
funcién renal incipiente con filtrado glomerular disminuido y edema en miembros
supriores e inferiores con diuresis conservada, pero se diferencia en que a nivel
de maxilar existia extensiéon de la enfermedad.

Los esquemas de primera linea en linfoma de Burkitt, dependen de la
estratificacion del riesgo propuesta por la Sociedad Francesa de Oncologia
Pediatrica y la de la BFM (Berlin-FranKfurt-Minster) usando el sistema de

estadiamiento segun los criterios de Murphy (conocidos como criterios de



St.Jude). En etapa | y Il se mantiene la sugerencia de utilizar el tratamiento del
protocolo POG 9219 o el régimen FAB/LMB 96'" grupo A. En el caso de las
etapas Ill y IV, el protocolo de eleccion seria el COG ANHL1131 (basado en
FAB/LMB96) régimen B y C." Este protocolo de tratamiento se considera con
nivel de evidencia 1, debido a mejoria significativa en supervivencia libre de
progresion a 3 afos (93% vs 83 %, HR: 040) comparado con esquema de
quimioterapia del protocolo LMB 96 y mejor supervivencia global a 3 anos (95%vs
87%, HR: 0.36). Entre los factores pronosticos desfavorables en muchas
investigaciones se alude la elevacion de la LDH. En este paciente se encontraba
elevado pero el pronéstico fue favorable.

Se utiliz6 un tratamiento intensivo con la combinacion de ciclofosfamida,
vincristina, prednisone, adriamicina, metrotexate, citarabina, etopdsido vy

rituximab con excelente respuesta.

Conclusiones:

Los LNH de Burkitt pediatricos se caracterizan por afectacién extraganglionar
predominante, se muestra un caso raro, con afectacién renal bilateral y buena
respuesta al tratamiento con uso de quimioterapia basada en el protocolo ANHL

1131 que incluye el uso de inmunoterapia con Rituximab.
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