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RESUMEN

Introduccion: El linfoma primario de apéndice ocurre en 0,015% de todas
las neoplasias malignas de apéndice. La manifestacion clinica mas frecuente
es apendicitis aguda y el analisis anatomo patologico es muy importante.
Reporte de caso: Linfoma primario de apéndice cecal, varon de 38 afios,
ingreso con apendicitis aguda. Estudio histopatoldgico macroscopico muestra
pared apendicular difusamente engrosada color blanco. Microscopicamente:
linfoma de alto grado Burkitt, ACL, CD20, CD10 positivo, Kl 67 positivos 95%,
CD3, BCL2, EBV negativo. Post operatorio: tomografia abdomino toracica
mostré tumoracion de fosa iliaca derecha sin lesiones ni adenopatias en
abdomen y torax. El paciente fue tratado con dos cursos de quimioterapia
y se le realizo TAC abdominal control a los 6 meses, esta evidencio
la tumoracion inicial. A los 6 meses el paciente se encuentra estable y
controlado. Conclusiones: Se enfatiza el valor del estudio histopatologico
en los apéndices cecales ante la presencia de linfomas cecales primarios.

Palabras clave: Linfoma primario, apéndice, linfoma de Burkitt (Fuente:
DeCS-BIREME).

ABSTRACT

Introduction: Primary lymphoma of the appendix occurs in 0.015% of
all malignant neoplasms of the appendix. The most frequent clinical
manifestation is acute appendicitis, and pathological analysis is very
important. Case report: Primary lymphoma of the cecal appendix, a 38-year-
old man was admitted with acute appendicitis. Macroscopic histopathological
study shows diffusely thickened white appendage wall. Microscopically: high-
grade Burkitt lymphoma, ACL, CD20, CD10 positive, Kl 67 positive 95%, CD3,
BCL2, EBV negative. Postoperative: thoracic abdominal tomography showed a
tumor in the right iliac fossa without lesions or adenopathies in the abdomen
and thorax. The patient was treated with two courses of chemotherapy and
a control abdominal CT was performed at 6 months, which showed the initial
tumor. At 6 months the patient is stable and controlled. Conclusion: The
value of the histopathological study in cecal appendages is emphasized in
the presence of primary cecal lymphomas.

Keywords: Primary lymphoma, appendix, Burkitt lymphoma (Source: MeSH-
NLM).

FILIACION

1. Hospital Almanzor Aguinaga Asenjo. EsSalud. Chiclayo. Per(.

2. Hospital Regional Docente de Trujillo. Trujillo. Perd.

3. Departamento de Medicina. Universidad Nacional de
Trujillo. Trujillo. Perd.

4. Departamento de Morfologia. Universidad Nacional de
Trujillo. Trujillo. Per(.

5. Departamento de Fisiologia. Universidad Nacional de
Trujillo. Trujillo. Per(.

6. Hospital Almanzor Aguinaga Asenjo. EsSalud. Chiclayo. Peru.

a. Anatomo Patéloga.

b. Gastroenterologo.

c. Neumologo.

d. Doctora en Ciencias Biomédicas.

e. Doctor en Ciencias Biomédicas.

f. Oncologo Clinico.

ORCID

1. Cardefia-Mamani Rakel / 0000-0001-6796-1293
2. Yep-Gamarra Victor / 0000-0002-7571-7159

3. Concepcion-Urteaga Luis / 0000-0003-0462-3101
4. Alvarado-Leon Elena / 0000-0002-8048-4927

5. Hilario-Vargas Julio / 0000-0002-8656-6843

6. Galvan Guillermo Paul / 0009-0009-1235-3165

CORRESPONDENCIA

Concepcion-Urteaga Luis

Correo: lconcepcion@unitru.edu.pe.

Teléfono: 949 184 873.

Direccion: Av. Huaman 242 Victor Larco. Trujillo. Per(.

FINANCIAMIENTO

El presente trabajo ha sido autofinanciado.

CONFLICTOS DE INTERES

Los autores declaran no tener conflictos de intereses.

CONTRIBUCION DE AUTORIA

RCM, VYG, PGG: Adquisicion, analisis e interpretacion de
datos y redaccion del manuscrito. LCU, EAL, JHV: Analisis e
interpretacion de datos y redaccion del manuscrito.

REVISION DE PARES
Recibido: 23/01/2023
Aprobado: 20/05/2023
Publicado: 21/08/2023

COMO CITAR

Cardefa-Mamani R, Yep-Gamarra V, Concepcion-Urteaga
L, Alvarado-Leon E, Hilario-Vargas J, Galvan Guillermo P.
Linfoma Burkitt primario de apéndice cecal: Reporte de
caso. Rev. Cuerpo Med. HNAAA [Internet]. 21 de agosto de
2023 [citado 21 de agosto de 2023];16(2). doi: 10.35434/
rcmhnaaa.2023.162.1891

Esta obra esta bajo una Licencia Creative Commons
Atribucion 4.0 Internacional.



Revista del Cuerpo Médico del HNAAA, Vol 16 (2) - 2023

Cardefia-Mamani Rakel, Yep-Gamarra Victor, Concepcion-Urteaga Luis, Alvarado-Leon Elena, Hilario-Vargas Julio, Galvan Guillermo Paul

INTRODUCCION

Los linfomas primarios gastrointestinales son poco
comunes, representan entre 1-4% de las neoplasias
malignas del tubo digestivo. La localizacion mas
frecuente es el estdbmago seguida del intestino
delgado -ileocecal. La afectacion apendicular es
sumamente rara representando 0.015% de todas
neoplasias malignas apendiculares®?,

Dentro de los linfomas primarios del apéndice, el
linfoma de Burkitt es el segundo en prevalencia
con un 25%@,

La etiologia es desconocida, pero se han asociado
algunos factores como enfermedad celiaca,
infeccion por VIH, infeccion por virus Epstein -Barr
(EVB)®.,

La sintomatologia clinica es variable con signos
y sintomas inespecificos que van desde dolor en
flanco derecho, nauseas, vomitos, fiebre, abdomen
agudo y en casos raros sangrado gastrointestinal
bajo®. Los hallazgos clinicos son inespecificos y el
diagnostico en la mayoria de los casos se realiza
en el postoperatorio®. Por lo que el analisis
anatomopatologico posterior es muy importante.

Debido a que es un tumor muy raro, y cuyo
diagnostico es dificil presentamos el caso y la
revision de la literatura.

REPORTE DEL CASO

Paciente varén de 38 anos, que es atendido en el
servicio de Emergencia por presentar un cuadro
de dolor abdominal en fosa iliaca derecha, fiebre,
nauseas, vomitos e hiporexia de dos dias de
evolucion. Al examen clinico se encontré McBurney
y Blumberg positivo, signo de rebote “positivo” y
signos de irritacion peritoneal. No se encontraron
linfadenopatias. Los examenes de laboratorio
revelaron leucocitosis (Leucocitos: 13 000 Ab: 7),
VIH (-), hemoglobina 13 mg/dl, creatinina: 0,8 mg/
dl con estos hallazgos se le diagnostica abdomen
agudo por apendicitis complicada por lo que
ingresa a laparotomia exploratoria de emergencia.
Los hallazgos intraoperatorios fueron: Masa de
aproximadamente 5 a 6 cm con liquido inflamatorio,
al diseccionar dicha masa se evidencia apéndice
cecal gangrenado, de aproximadamente 7 cm con
liquido libre seropurulento en un volumen de 250ml
aproximadamente envuelto por epiplon y asas

intestinales. Se realizd apendicetomia y lavado
peritoneal con un diagnostico postoperatorio de
apendicitis aguda complicada con plastrén. El
estudio histopatoldgico describe un apéndice
cecal en apatronado de 7 cm. de longitud, y 3,5
cm. de diametro; superficie irregular de color
gris violaceo, consistencia blanda. A los cortes
transversales se observa un engrosamiento de la
pared apendicular de 2.5cm de color blanquecino,
consistencia blanda, hacia el borde quirdrgico el
cual esta comprometido (Figura 1).

Figura 1. Vista macroscopica en corte
transversal de apéndice cecal con pared
engrosada

Al examen microscopico se observd: una neoplasia
maligna de células redondas, con patron de cielo
estrellado, difuso, células medianas, dispuestas
de manera monomorfa con alto indice mitotico,
de apéndice cecal. (Figura 2 y Figura 3). Los
estudios de inmunohistoquimica demuestran:
ACL, CD20 positivos (Figura 4); CD3, BCL2
negativos. Ki 67 positivo en 95% (Figura 5). Otras
tinciones para Pankeratina y EBV fueron negativas,
diagnosticandose un linfoma Burkitt.
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Figura 2. Vista microscépica Hematoxilina-
Eosina (HE) 4x patron morfolégico de cielo
estrellado que cubren glandulas de la
mucosa apendicular
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Figura 3. Vista HE 40x de cuerpo de mitosis
y cuerpos apoptoticos celular monomorfas
homogéneas y nucleos con cromatina
grumosa
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Figura 5. ki6é7 positivo 95% nuclear

Con el diagnodstico histopatologico, se realizo
en el post operatorio estudios de extension, la
Tomografia toracica - abdominal (Figura 6), mostro
una masa solida isodensa de 20 x 13 cm, de bordes
regulares que desplaza estructuras adyacentes y
no invade otros 6rganos, ademas no se evidencio
masas ni adenopatias en torax, mediastino y
resto de abdomen. El paciente recibio protocolo
CODOX-M / IVAC con mejoria clinica, se realizo 6
meses después una TAC abdominal, donde ya no
se evidencid la tumoracion inicial, el paciente
evoluciono6 favorablemente. A los 6 meses el
paciente se encuentra estable y controlado.

Figura 6. Masa solida lsodensa de bordes
regulares que desplaza estructuras
adyacentes, pero no las invade

DISCUSION

El linfoma primario de apéndice es una entidad
infrecuente, representa 0,015% a 0,022%%% de las
neoplasias del apéndice y el 5% de los linfomas
primarios gastrointestinales!-?.

Las manifestaciones clinicas mas frecuentes, dolor
en fosa iliaca derecha asociado a nauseas y vomitos
que simulan una apendicitis® 7y también puede
cursar con sub-oclusion intestinal, intususcepcion,
y en forma mas rara hemorragia digestiva baja y
hematuria®. La forma mas comdn de presentacion
es la apendicitis que puede presentarse hasta en un
67 %, esto lleva a que la mayoria de las veces el
diagnostico sea post operatorio cuando se estudian
las muestras de anatomia patoldgica.

La edad de presentacion de los linfomas primarios
gastrointestinales es de 55 anos, en el caso de los
localizados en el apéndice suelen ser en la segunda
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o tercera década de la vida®, nuestro paciente tenia
33 anos. Ademas, es mas frecuente en hombres de
raza blanca. El paciente ingresé con un cuadro de
abdomen agudo por apendicitis por lo que procedio
a la laparotomia exploratoria de emergencia, no
se obtuvieron imagenes preoperatorias. El hallazgo
operatorio fue de masa apendicular. Entre el 2 y el
6% de los pacientes con apendicitis aguda, presentan
una masa palpable, descrita como flemon o absceso,
de las cuales entre el 6 y el 12% corresponden a un
tumor apendicular®.

El diagnostico radiologico es muy dificil, un
diagnostico probable de neoplasia del apéndice
puede sospecharse cuando en la tomografia se nota
un incremento del tamano del apéndice > 3 cm®9)
y la especificidad aumenta cuando se evidencia
linfoadenopatia, pero estos hallazgos también son
inespecificos. En el analisis anatomopatologico
el estudio macroscopico llama la atencidén el
engrosamiento irregular de la pared apendicular
o el efecto de masa. A la microscopia se observa
una neoplasia de patron difuso en cielo estrellado
debido al alto indice mitotico y apoptoéticos de las
células medianas y monomorfas que se disponen
de manera homogénea, nucleos con cromatina
grumosa, con dos o tres nucléolos (Figura 2 y
Figura 3) el cual es confirmado por el estudio de
inmunohistoquimica que confirman la positividad
para CD20, CD10 (Figura 4), y negatividad de CD3,
BCL2, indice proliferativo alto mayor de 95% (Figura
5), alteracion citogenética de c-Myc",

El linfoma de Burkitt es un linfoma de células B
raro y agresivo que generalmente involucra sitios
extranodales. Existen tres variantes clinicas que
son la endémica, la esporadica y la asociada a la
inmunodeficiencia'), La variante endémica es la
forma mas comun en nifos, que es mas frecuente
en Africa Ecuatorial. La forma esporadica representa
1-2 % de todos los linfomas y puede estar asociado
a la infeccion por el virus Epstein -Barr (EBV)(.
Una vez establecido el diagnostico se debe evaluar
actividad en otras areas"?, como ganglios periféricos
e infiltracion a médula 6sea, En nuestro caso se
realizd tomografia toracica-abdominal (Figura 6) que
muestra una lesion tumoral en solida de 20x13 cm
en hemiabdomen inferior de bordes regulares, que
desplaza las estructuras adyacentes, no se evidencio
lesiones ni adenopatias en térax, mediastino y resto
de abdomen.

Para realizar el diagnostico de un linfoma
primario debe cumplir los criterios de Dawson.
(2); 1, Ausencia de linfadenopatia superficial o
agrandamiento de ganglios linfaticos mediastinales
en estudios de imagenes de torax, 2. Masa principal
en el érgano con compromiso linfatico confinado a
la region periférica, 3. Conteo normal de leucocitos
en la sangre periférica, 4. Ausencia de compromiso
hepatico o esplénico. Estos criterios se cumplen en
el presente caso.

La estadificacion se realiza mediante clasificacion
de Ann Arbor y seria | E pues solo tiene un 6rgano
afectado y extra nodal.

Respecto al tratamiento, Cirocchi™; en una
revision sistematica donde comparé el tratamiento
quimioterapico vs quirdrgico evidencio que la
sobrevida entre ambos grupos era similar, pero
que la sobrevida libre de enfermedad fue mayor
en el grupo de quimioterapia. Shannon encontro
que la quimioterapia tenia un mayor beneficio en
la sobrevida¥. Por otro lado, la cirugia es muchas
veces necesaria para tratar las complicaciones como
sangrado, obstruccion, perforacion™, como fue en
este caso; mucho mas teniendo en cuenta que la
presentacion como apendicitis es la mas comun.

En el acto quirGrgico pueden presentarse dos
escenarios donde se evidencie o no la tumoracion
apendicular; en este punto existe controversia sobre
que conducta seguir. Algunos autores recomiendan
que, ante lesiones mayores de 2 cm, compromiso
del ciego o que infiltren meso apéndice es necesario
realizar una colectomia derecha con vaciamiento
ganglionar. Mientras otros sugieren solo realizar
la apendicetomia y posterior tratamiento con el
resultado histopatologico®. La guia del National
Comprehensive Cancer Network (NCCN) recomiendan
como primera linea la quimioterapia. Hasta un 60%
de los pacientes pediatricos y adultos jovenes logra
una remision durable, sin embargo, la sobrevivencia
en pacientes adultos mayores es menos favorable,

Respecto al tratamiento quimioterapico los
protocolos CHOP (ciclofosfamida, doxorrubicina,
vincristina y prednisona) o similares no son
considerados adecuados. Estudios retrospectivos
de régimen de quimioterapia con multiples agentes
como CODOX-M/IVAC (ciclofosfamida, doxorrubicina,
altas dosis ce metrotexato, alterno con ifosfamida,
etoposido y altas dosis de citarabina) se asocia a
resultados mas favorables!'?. Esta terapia logra hasta
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un 85% de sobrevida libre de enfermedad al ano!"?.
Nuestro paciente recibid protocolo con dos cursos de
CODOX-M / IVAC con mejoria clinica, y radiologica
pues la TAC control realizada 6 meses después ya
no mostré ninguna lesion tumoral, actualmente el
paciente se encuentra con una evolucion favorable
libre de enfermedad.

CONCLUSIONES

El linfoma primario de apéndice es infrecuente. Se
presenta mayormente como apendicitis aguda, por
lo que se recomienda el examen histopatologico
de todos los especimenes. Los hallazgos clinicos,
radiolégicos y bioquimicos son inespecificos por
lo que un analisis anatomopatoldgico es muy
importante. El tratamiento de eleccion es la
quimioterapia. El tratamiento quirurgico se reserva
para casos que se presente con complicaciones.
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