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Analise das caracteristicas Clinico-Patolégicas do Linfoma de Burkitt na
Infancia: Uma Revisido Integrativa da Literatura.

Analysis of Clinical-Pathological Characteristics of Burkitt's Lymphoma in

Childhood: An Integrative Literature Review.
Descritores: Burkitt Lymphoma, Burkitt Tumor, Burkitts Leukemia

Resumo

Introdugdo: O linfoma de Burkitt ¢ um tipo de linfoma ndo Hodgkin altamente agressivo,
que exibe o maior indice de proliferacdo celular dentre as neoplasias humanas devido a
desregulagdo e translocagdo do gene MYC no cromossomo 8. Clinicamente, o Linfoma de
Burkitt (LB), possui trés variantes: A esporadica (ndo endémica), endémica (Africana) e
associada a imunodeficiéncia. Todas as formas apresentam semelhangas histologicas mas
diferenciam-se geneticamente, na epidemiologia e em sua apresentacgao tipica da doenga. O
LB acomete principalmente jovens, nas primeiras duas décadas de vida e com predominio no
género masculino. Nos paises emergentes, o diagnéstico € realizado por meio da clinica e
avaliagdo histologica. Nos paises desenvolvidos, devido a disponibilidade de recursos,
pode-se recorrer a imunohistoquimica e a meios complementares ndo s6 de diagnostico mas
também de tratamentos. Objetivo: Evidenciar os principais aspectos clinicos,
epidemiologicos, citogenéticos e histopatologicos do Linfoma de Burkitt na infancia através
de uma revisdo integrativa da literatura. Metodologia: Revisdo integrativa de literatura nas
bases de dados Biblioteca Virtual de Satde, PubMed (Public Medline) e Scielo (Scientific
Electronic Library Online), das quais foram obtidos 25 artigos publicados nos ultimos 5 anos
que atendiam aos critérios de inclusdo e exclusdao do estudo. Resultados: O Linfoma de
Burkitt ¢ mais frequente no sexo masculino numa propor¢ao de 3:1 em relagdao ao feminino,
representa cerca de 36% dos canceres infantis (2-16 anos) e geralmente ¢ diagnosticado por
volta dos 5-7 anos de idade. A localizagao mais comum do Linfoma de Burkitt na infancia é a
cavidade abdominal, seguida da cabega e pescoco. As complicacdes estdo mais associadas
aos pacientes imunodeprimidos que apresentam envolvimento do SNC, medula o6ssea e
linfonodos. Conclusido: O estudo demonstrou que a importancia do conhecimento acerca do
Linfoma de Burkitt na infancia refor¢a a urgéncia diagndstica do paciente com suspeita, pois
tendo em consideragdo o alto indice de proliferacdo tumoral, a finalidade ¢ atuar de forma
efetiva para evitar o agravamento da doenca e potenciais complicagdes. Observou-se uma alta
taxa de sobrevida nos pacientes que iniciaram a poliquimioterapia precocemente € maior

efetividade das medicacdes em pacientes com estagios iniciais da doenca.



Analysis of Clinical-Pathological Characteristics of Burkitt's Lymphoma in

Childhood: An Integrative Literature Review.

Key-Words: Burkitt Lymphoma, Burkitt Tumor, Burkitts Leukemia

Abstract

Introduction: Burkitt's lymphoma is a highly aggressive type of non-Hodgkin's lymphoma,
which exhibits the highest rate of cell proliferation among human neoplasms due to
deregulation and translocation of the MYC gene on chromosome 8. Clinically, Burkitt's
Lymphoma (BL), It has three variants: Sporadic (non-endemic), endemic (African) and
associated with immunodeficiency. All forms present histological similarities but differ
genetically, in epidemiology and in their typical presentation of the disease. BL affects
mainly young people, in the first two decades of life and predominantly in males. In
emerging countries, the diagnosis is made through clinical and histological evaluation. In
developed countries, due to the availability of resources, immunohistochemistry and
complementary means can be used not only for diagnosis but also for treatment. Objective:
To highlight the main clinical, epidemiological, cytogenetic and histopathological aspects of
childhood Burkitt's lymphoma through an integrative literature review. Methodology:
Integrative literature review in the Virtual Health Library, PubMed (Public Medline) and
Scielo (Scientific Electronic Library Online) databases, from which 25 articles published in
the last 5 years that met the inclusion and exclusion criteria of the study were obtained. .
Results: Burkitt's Lymphoma is more frequent in males at a ratio of 3:1 in relation to females,
represents about 36% of childhood cancers (2-16 years) and is usually diagnosed around 5-7
years of age . The most common location for childhood Burkitt's lymphoma is the abdominal
cavity, followed by the head and neck. Complications are more associated with
immunocompromised patients who have CNS, bone marrow and lymph node involvement.
Conclusion: The study demonstrated that the importance of knowledge about Burkitt's
Lymphoma in childhood reinforces the diagnostic urgency of the patient with suspicion,
because taking into account the high rate of tumor proliferation, the purpose is to act
effectively to prevent the disease from worsening and potential complications. There was a
high survival rate in patients who started multidrug therapy early and greater effectiveness of

medications in patients with early stages of the disease.
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caracteristicas citologicas da leucemia linfoblastica aguda L3; (A) baixa poténcia e (B) maior

poténcia.

Figura 4 — A) Idiograma da t(8;14)(q24;q932), mostrando os genes envolvidos na
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1 Introducao

O sistema linfatico compreende o tecido linféide de componentes importantes como
as redes de capilares linfaticos, os vasos linfaticos, a linfa, os linfonodos e os 6rgdos linfoides
que sdo a medula 6ssea, os ganglios, timo e o baco. Entre as fungdes desse sistema, temos
principalmente a protecdo do organismo contra agentes estranhos e demais patdogenos, além
de ndo s6 maturar e ativar os linfocitos T e B, mas também ecliminar células danificadas ou
envelhecidas circulantes no sangue (GRAHAM ET AL, 2022).

A neoplasia originada no sistema linfatico ¢ denominada Linfoma. A patologia ¢
caracterizada pelo crescimento desordenado dos linfocitos que afetam todo tecido linfatico
por meio do crescimento de tumoragdes. Tradicionalmente, os linfomas sdo classificados em
dois grandes grupos: Hodgkin e ndo Hodgkin. Apesar de possuirem morfologia, citogenética
e imunofenotipagem semelhantes, a diferenca entre os dois grupos reside na caracteristica das
células malignas afetadas (CASULO ET AL, 2018).

O Linfoma de Burkitt foi reconhecido pela Organiza¢cdo Mundial da Saude como uma
enfermidade clinica em 1969. Entretanto, havia sido relatado em meados de 1958 pelo
cirurgido Denis Burkitt que notou o aparecimento de tumores com evolugdo rapida na
mandibula de criangas e jovens africanos, em uma area endémica de Malaria. O Linfoma de
Burkitt (LB) ¢ classificado como um linfoma do tipo ndo-Hodgkin altamente agressivo que
afeta linfécitos tipo B, € caracterizado por translocar e desregular o gene MYC no
cromossomo 8, responsavel por regular varios pontos nos processos celulares como
crescimento, divisao e apoptose (ZAYA et al, 2020).

O LB ¢ responsavel pela proliferagdo monoclonal de linfocitos-BS.
Citogeneticamente, a neoplasia tem-se o rearranjo do oncogene C-myc, onde acontece a
translocagdo tipica: t (8; 14), (q24; q32) prevalente em até 80% dos casos de LB ou suas
atipicas variantes: t (8; 22) (q24; ql1) ou t(2; 8) (q12; q24), que correspondem aos demais
20% dos casos (BURKHARDT B ET AL, 2022).

O linfoma acomete, principalmente, no género masculino, com incidéncia maior nos
primeiros 10 anos de vida e com predilecdo pelos ossos gnaticos. Clinicamente, existem trés
apresentacoes do LB, duas que relacionam-se com a regionalidade e uma com
imunodeficiéncia. A primeira delas é a endémica, prevalente na Africa associada também ao
virus de Epstein Barr (VEB), a forma esporadica que ocorre geralmente nos Estados Unidos e

Europa e por ultimo, a variante relacionada a imunodeficiéncia frequente em pessoas



soropositivas para o Virus da Imunodeficiéncia Humana e outros tipos de imunodeprimidos
(BERHAN, 2022).

O LB tem a maior proliferacdo celular entre as neoplasias humanas, tem capacidade
de duplicar seu tamanho em 24 ou 48 horas e apresenta crescimento mitotico desorganizado,
tipico das neoplasias malignas (Doughan A & Salifu SP, 2022).

A confirmagdo diagnodstica de Linfoma de Burkitt se da por andlise citopatoldgica,
imunofenotipagem e analise citogenética. Entre os diagnosticos diferenciais, o principal é o
linfoma difuso de grandes células B. Devido a gravidade da patologia e velocidade de
instalagdo, deve-se instituir o tratamento em até 48h apds o diagnoéstico visando o melhor
prognodstico da doenga. Se identificado de forma precoce e realizado esquema intensivo de

tratamento, pode-se esperar uma sobrevida de até 100% em criangas.

2 Justificativa

O LB ¢ uma neoplasia rara de apresentagdo, caracteristicas especificas e pode
representar cerca de 40% dos LNH na populacdo pediatrica. A variante endémica ocorre
frequentemente em criangas de paises africanos, com sobreposi¢ao as areas endémicas com
malaria e acomete a regido orofacial desses pacientes, com predile¢do para os 0ssos gnaticos.
J& a variante esporadica do LB tem distribuicdo mundial, com aumento no numero de casos
em criancas com acometimento extranodal e em cavidade peritoneal, por possuir crescimento
acelerado ele tende a apresentar efeitos obstrutivos nos lumens dos 6rgaos afetados, como
estomago e intestinos (ALTAY D ET AL, 2019). Além disso, descobriu-se nos pacientes com
LB infectados pelo HIV, o envolvimento do SNC ¢ uma complicacdo esperada por isso,
quanto mais precoce o diagndstico, melhor o prognostico global.

Nos pacientes pediatricos a dificuldade diagnostica ¢ um dos principais problemas
pois a sintomatologia ¢ extremamente variada e muitos casos sdo descobertos a luz de uma
intercorréncia. A constatacdo da necessidade de uma urgéncia diagnoéstica, aliada ao fato da
escassez de informacao atualizada e os poucos dados disponiveis na literatura médica, foram
os fatores preponderantes para escolha para a elaboracao desta monografia. Uma vez que
muitos trabalhos tém resultados contestaveis ¢ devido a raridade de estudos em criangas
portadoras de LB, na literatura, este trabalho tem a finalidade de elucidar quanto as
manifestagcdes clinicas, o perfil dos pacientes pediatricos, padrao histopatoldgico e quanto a
importancia do diagndstico precoce para melhor prognostico do paciente e eficiéncia

terapéutica.



3 Objetivos

3.1 Objetivo Geral

Evidenciar os principais aspectos clinicos, epidemioldgicos, citogenéticos e
histopatologicos do Linfoma de Burkitt na infincia através de uma revisdo integrativa da

literatura.

3.2 Objetivos Especificos

e Apresentar a morfologia cldssica do LB, suas variantes, o imunofendtipo e as
translocacoes cromossdmicas associadas;

e Descrever o papel de c-MYC e de outras mutagdes na patogénese do linfoma
de Burkitt;

e Discorrer sobre a clinica do LB, perfil epidemiologico e as principais

repercussoes na faixa pediatrica;

4 Metodologia

Esse estudo trata-se de uma revisdo integrativa onde, assim como outras categorias de
publicacdes cientificas, sdo uma forma de pesquisa que utiliza de fontes bibliogréaficas e
eletronicas para obter resultados de pesquisa de outros autores, com a intencdo de
fundamentar teoricamente um determinado objetivo. E uma anélise secundaria de dados
obtidos em estudos primdrios acerca do Linfoma de Burkitt incluindo aspectos clinicos,
histopatologicos, citogenéticos e imunofenotipicos. Foi realizada a pesquisa com as palavras
chave: Burkitt Lymphoma, Burkitt Tumor, Burkitts Leukemia.

Levantamento bibliografico dos estudos ocorreu a partir das bases de dados BVS
(Biblioteca Virtual de Saude), PubMed (Public Medline) e Scielo (Scientific Eletronic
Library Online). Para elaboracdo deste foram selecionados artigos e dados publicados nos
anos de 2018 - 2023, essa margem do ano de publicagdo foi escolhida devido a pequena
incidéncia de dados atualizados nos ultimos 5 anos.

Selegao de estudo

Uma busca nas plataformas citadas foi realizada entre setembro e dezembro de 2022 e
outra busca foi realizada de fevereiro a maio de 2023 para incluir artigos recém-publicados.
A busca nas bases de dados, inicialmente focada nos titulos dos artigos, foram utilizados os

critérios de inclusdo e exclusdo durante esse processo. Artigos potencialmente relevantes



foram obtidos em textos completos. Esses artigos foram exportados para a biblioteca
EndNote versdo X8.2 e as duplicatas removidas.

Resultados

A estratégia de busca eletronica identificou 644 referéncias. Um total de 401 artigos
ndo foram selecionados durante a etapa de busca nas bases de dados por nao atenderem aos
critérios de inclusdo. 188 duplicatas foram removidas, deixando 55 artigos que foram
selecionados para resumos. Um total de 12 artigos foram removidos na fase de triagem de
resumos porque faziam parte dos critérios de exclusdo. Assim, 43 artigos foram escolhidos
para a leitura do resumo, dos quais 8 foram excluidos. Por fim, foram avaliados 35 artigos de
texto completo e excluidos 10 artigos pelos seguintes motivos: 7 ndo tiveram resultados
relevantes para o estudo atual e 3 ndo estavam disponiveis para a triagem de artigos

completos. Portanto, 25 artigos atenderam aos critérios de inclusdo estabelecidos.

Identificacdo dos estudos através de bases de dados e registros
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Fonte: Autoria propria, 2023.

4.1 Critérios de Inclusao

a) Idade de 0 a 18 anos; b) Confirmagao diagndstica de Linfoma/Leucemia de Burkitt;
c) Presenca da alteragdo genética t(8;14)(q24;q32) ou suas variantes ou do rearranjo do gene
MYC com uma das cadeias da imunoglobulina;d) Idiomas: Inglés, Espanhol, Portugués ou

Chinés; e) Estudos em humanos.
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4.2 Critérios de Exclusao

a) Diagnostico clinico diferente de Linfoma/Leucemia de Burkitt; b) Auséncia da
translocag¢do genética dos cromossomos 8, 14, 24 e 32 ou suas variantes ou do rearranjo do
gene MYC com uma das cadeias da imunoglobulina; c) Estudos de acesso restrito ndo

disponibilizados pelas bases de dados.

5 Fundamentacao Tedrica

5.1 Epidemiologia

Em 2020, a Agéncia Internacional de Pesquisa em Cancer informou que uma média
de 544 mil casos novos de LNH ocorreram em todo o mundo. (IARC, 2020) No Brasil, o
Instituto Nacional de Cancer (INCA) estimou para cada ano do tri€nio 2020-2022 a
ocorréncia de 12.030 casos novos de LNHs (6.580 em homens e 5.450 em mulheres) (INCA,
2020).

Quanto a incidéncia mundial, o linfoma de burkitt pode representar até 5% dos
linfomas ndo hodgkin. Tem maior incidéncia em caucasianos do que em pessoas com
ascendéncia africana ou asidtica. Assim como na maioria dos linfomas, o LB possui maior
prevaléncia em homens com propor¢ao de 3-4:1 em relagdo as mulheres. As areas onde o
virus Epstein Barr e a maldria sdo dominantes, possuem a maior concentracdo de casos da
variante endémica, como na Africa ¢ Papua Nova Guiné. Na faixa etaria menor de 18 anos,
tem-se por ano a ocorréncia de 3 a 6 casos de LB a cada 100.000 criancas. A média de idade
das criangas com confirmagdo diagnostica ¢ de 6 anos. Ja na forma esporadica, a média de
idade para o diagnostico ¢ 45 anos. A variante esporadica tem incidéncia anual de
aproximadamente 4 para cada 1 milhdo de criangas/adolescentes menores de 16 anos e em
adultos 2,5 para cada 1 milhdo. Em pacientes pediatricos, a média de idade para diagnostico ¢é
de 3 aos 12 anos. No LB associado a imunodeficiéncia, nos EUA tem uma prevaléncia de 22

casos a cada 100 mil pessoas (GRAHAM, 2022).

5.2 Consideracoes gerais acerca dos Linfomas Nao-Hodgkin

Os linfomas representam cerca de 15% a 20% de todas as malignidades da infancia,
sendo assim, € o terceiro tipo de cancer mais frequente em criancas. Nessa perspectiva, 8% a
10% destes sdo classificados como Linfoma Nao-Hodgkin enquanto 8% sdo Linfomas de

Hodgkin. Os LNH consistem em um grupo diverso de tumores malignos do tecido linféide.
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Existe predomindncia no sexo masculino, sendo rara em lactente mas com incidéncia de 15%
na faixa dos 5 aos 9 anos e de 22% a 25% dos 10 aos 18 anos (NIH, 2021).

Os linfomas ndo hodgkin sdo classificados de acordo com critérios estabelecidos pela
Organizagdo Mundial da Saude para neoplasias dos tecidos hematopoéticos e linfoides,
diferenciados para faixa pediatrica e adulta. A partir dessa classificagdo, pode-se diferenciar
os LNH a partir da sua linhagem celular. Os LNH sdo derivados de linfocitos tipo B,
linfocitos tipo T e de células células natural killer (NK) em varios estagios de maturacdo. As
células mais acometidas sdo os linfocitos B com predominio de mais de 90% dos casos,
enquanto os linfocitos do tipo T ou células NK tém, juntos, incidéncia de no maximo 10%

(CASULO, 2018).

5.3 Consideracoes gerais acerca do Linfoma de Burkitt

O Linfoma de Burkitt (LB) foi reconhecido pela Organizagao Mundial da Satde como
uma enfermidade clinica em 1969. Entretanto, havia sido relatado em meados de 1958 pelo
cirurgido Denis Burkitt, cirurgido do Servigo Médico Colonial de Uganda, que notou o
aparecimento de tumores com evolugdo rapida na mandibula de criangas e jovens africanos,

em uma area endémica de Malaria.

Figura 2 - Criangas com linfoma de Burkitt mostrando multiplos locais da doenga.

Fonte: Magrath 1 (2009)

5.4 Variantes etioldgicas, epidemiologia e caracteristicas clinicas

Atualmente, sdo considerados pela OMS e descritos na literatura trés subtipos do LB
histologicamente semelhantes, com diferenga apenas na epidemiologia, apresentagao clinica e
caracteristicas genéticas entre as trés formas. Sao elas: O LB endémico (LBe), o LB

esporadico (LBs) e o LB associado a imunodeficiéncia (LB-HIV+) (MEISTER, 2018).
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Os pacientes com qualquer um dos trés subtipos clinicos do LB possuem risco de
acometimento do sistema nervoso central e medula 6ssea. Os pacientes pediatricos sdo
classificados de acordo com o Sistema de Murphy, St. Jude Children’s Research Hospital, em
quatro estagios ou niveis de acordo com o acometimento de sitios extranodais. Segundo essa
classificagdo, aproximadamente 30% dos pacientes apresentam o estadiamento mais limitado
(I ou II), enquanto os outros 70% se encontram no estadiamento mais avancado (III ou IV)

(KALIZS, 2019).

5.4.1 Linfoma de Burkitt endémico (LBe)

A primeira forma ¢ nomeada africana ou endémica devido a incidéncia
epidemiologica do LB na Africa Equatorial e mostra-se presente em até 50% das neoplasias
infantis. Compreende criangas, predominantemente do sexo masculino, com idade entre 4 a 7
anos africanas ou de qualquer topografia mundial, inclusive do Nordeste do Brasil, com
surgimento da neoplasia em cavidades oral e acometimento sist€émico como no sistema renal,
gastrointestinal e demais sitios extra-nodais. Nesse tipo cldssico, notou-se a presenca do
genoma do virus EBV em quase todos os pacientes com LB (KANDA T, 2019).

Quanto a0 mecanismo, demonstrou-se que o EBV, por meio da expressao do EBVAL,
um dos seus 9 antigenos nucleares tem a capacidade de ocasionar a instabilidade gendmica ao
produzir espécies reativas de oxigénio, além disso, o virus eleva a capacidade do gene MYC

mutado interromper a apoptose estimular a proliferagao celular (KANDA T, 2019).

5.4.2 Linfoma de Burkitt esporadico (LBs)

A segunda forma ¢ Americana ou Esporadica por conta do seu surgimento em todo o
mundo, principalmente em paises desenvolvidos. Atinge uma faixa etdria mais ampla, até os
31 anos por isso acomete preferencialmente adultos, acomete principalmente em pacientes do
sexo masculino numa propor¢ao de 3:1 comparado ao sexo feminino e tem predilecao de
surgimento na regido abdominal. S3o frequentes as tumoragdes abdominais multiplas que
levam a distensdo, em especial no trato gastrointestinal com linfadenomegalia em cadeias
adjacentes. Os alvos de metéstases nesses casos sdo o sistema nervoso central e a medula
Ossea. Nesse subtipo, a associagdo com o virus EBV+ pode ocorrer em até 30% dos casos

(ZAYAC, 2020).
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5.4.3 Linfoma de Burkitt associado a imunodeficiéncia (LBi ou LB-HIV+)

A terceira forma ¢ associada a Imunodeficiéncia Adquirida. Acomete exclusivamente
imunocomprometidos, geralmente pacientes com diagndstico de HIV, com imunodeficiéncia
congénita ou transplantados. Esse tem frequéncia de até 40% dos LNH com aparecimento
ganglionar, medular ou massas extra ganglionar em abdome e possui semelhanga nos fatores
patogénicos com o LBe (MEISTER, 2018).

Diante de dados epidemiologicos expressivos, estudos retratam o possivel surgimento
de um novo subtipo nos paises em desenvolvimento, como o Brasil, seria um intermediario
entre a forma esporadica e a endémica que acomete criangas até os 10 anos de idade e
presenga do EBv+ em até 70% dos casos (MEISTER, 2018).

Diferente de outras neoplasias associadas a infeccao pelo HIV, o LB tende a se
originar quando a contagem de CD4 esta elevada. Isso se da porque essas células sdo
fundamentais para que os centros germinativos possam ser ativados e a apoptose dos

linfécitos B seja impedida (EZENWOSU OU ET AL, 2019).

5.5 Caracteristicas celulares relacionadas

Histologicamente, na morfologia do LB Cléssico sdo visualizadas células
monomorficas de tamanho médio (12p), com um padrio de crescimento difuso, com
inimeras mitoses, nucleos redondos, multiplos nucléolos pequenos com cromatina nuclear
imatura escuros e citoplasma basofilico, justificado pelos inumeros polirribossomos (KIM et
al, 2021; WANG, 2021; ZAYAC 2022).

Possui também vactolos lipidicos citoplasmaticos proeminentes de forma
intercalada, devido a alta taxa de apoptose e morte celular, histiocitos benignos grandes com
irregularidades em seu citoplasma devido a fagocitose de restos celulares apoptoticos,
caracterizando assim, o padrdo de “Céu estrelado” (Starry-Sky). Existe, também, vesiculas no
citoplasma repletas de lipidios, essas se unem ao nucleo e aos macrofagos (KIM et al, 2021;

WANG, 2021; ZAYAC 2022).

Figura 3 - Esfregacos de aspirado de medula dssea de dois pacientes que demonstram as caracteristicas

citologicas da leucemia linfoblastica aguda L3; (A) baixa poténcia e (B) maior poténcia.
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Fonte: Velangi MR (2002)

Além dessa, estdo descritas na literatura duas variantes morfoldgicas reconhecidas
pela OMS: O LB atipico/Burkitt-like e o LB Plasmocitoide. Essas diferencia¢des auxiliam na
determinagdo do subtipo do LB pois, qualquer desvio das caracteristicas cldssicas com
predominancia de um unico ntcleo, aumento da irregularidade e pleomorfismo celular, era
enquadrado como LB atipico. Em contrapartida, quando observados padrdes de citoplasma
mais basofilicos com apenas um nucléolo evidente, eram caracteristicas que falavam a favor
do subtipo do LB associado a imunodeficiéncias (KIM et al, 2021).

ApOs o inicio da terapia, existe a possibilidade de ocorrer a sindrome da lise tumoral e
isso cursar com o aumento do LDH devido ao acelerado processo de morte das células

neoplasicas (KALIZS K ET AL, 2019).

5.6 Influéncia dos fatores ambientais na patogénese do LB

Desde a descoberta do Linfoma de Burkitt, notou-se que além da suscetibilidade
genética, varios fatores ambientais poderiam corroborar com a patogenia da doenca. Entre
esses fatores, sdo citados em diversas literaturas principalmente a correlagdo com a infec¢do
pelo virus Epstein-Barr (EBV), virus da imunodeficiéncia humana (HIV) e enfermidades
endémicas infecciosas, entre elas estdo a febre amarela e a malaria. Sobre o EBV, um fator
preponderante na associagdo com o LB ¢ a idade de soroconversdo, pois notou-se que a
predisposicdo ao desenvolvimento do LBe ocorreria em pacientes infectados precocemente
(KANDA, 2019).

O virus Epstein-Barr (EBV) participa da familia dos gamma herpes-virus, o qual
inicialmente, foi isolado em um meio de cultura celular do LB por Michael Anthony Epstein,

Yvonne Barr e Bert Achong em meados de 1960. Mesmo com patogenia ndo tao elucidada, a
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partir disso, houve na literatura o primeiro relato de um virus com potencial neoplasico em
humanos. Acredita-se que o VEB propicia o crescimento e mitose dos linfocitos infectados,
elevando as chances de translocagdo. Apos esse momento, o EBV foi associado a varias
neoplasias humanas, principalmente hematopoiéticas, mesenquimais e epiteliais (KANDA,
2019).

Outro virus relacionado ao LB ¢ o virus da imunodeficiéncia humana (HIV), fato
descoberto na década de 80 mas ndo possui patogenia esclarecida e bastante duvidosa porque,
o LB ¢ pouco frequente em pacientes VIH+ com contagem de linfocitos CD4+ menor que
50células/uL, geralmente ocorre em pacientes com CD4+ >200 células/uL. Devido ao
potencial maligno da patologia, o LB em pacientes com HIV+ ¢ considerado uma doenga

determinante para a Sindrome da Imunodeficiéncia Adquirida (KIM et al, 2021).

5.7 Citogenética do Linfoma de Burkitt

5.7.1 Célula de Origem

As variantes clinicas do Linfoma de Burkitt (endémica, esporadica e relacionadas a
imunodeficiéncia) provavelmente se originam de células B em diferentes estdgios de
desenvolvimento/maturacao. Especificamente, os do subtipo esporadico negativos para o
virus Epstein-Barr (EBV) demonstram baixo nivel de hipermutagcdo somatica dos seus genes
da cadeia pesada na regido variavel e nenhuma sele¢do de antigeno, em contrapartida, os do
subtipos do LB positivos para o EBV (normalmente subtipos endémico ou associados a
AIDS) tém niveis consideravelmente mais altos de hipermutacdo somatica e evidéncia de

selecao antigénica (KANDA T, 2019).

5.7.2 Consideracoes acerca do gene MYC

O desenvolvimento do LB depende da super expressao do proto oncogene MYC
localizado no brago longo do cromossomo 8q24, responsavel por modular a expressdo de
genes-alvo que regulam inumeros processos celulares como por exemplo crescimento,
divisao, apoptose, motilidade e metabolismo (DOUGHAN A, 2022; CASULO 2018).

O MYC é considerado um fator de transcrigdo global. E responsavel por promover o
crescimento celular, ativando genes que atuam na aceleracdo do metabolismo celular e
biogénese mitocondrial, e biossintese de acidos nucleicos, proteinas e ribossomos. Ele
também ¢ um importante regulador da progressdo ciclo celular pois ativa genes de

proliferagdo que codificam proteinas como a ciclina D1, e inibe proteinas antiproliferativas
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assim como inibidores quinase ciclina-dependentes. O MYC também direciona a célula da
fase GO/G1 para a fase S do ciclo celular. Além disso, o MYC desempenha um papel
primordial na apoptose, no entanto existem diversos mecanismos que ndo sdo esclarecidos
(NDEDE T ET AL, 2019; CASULO 2018).

Diante da abrangéncia da atividade biolégica do MYC, obviamente sua desregulagcdo
tem potencial oncogénico. Dentre as neoplasias humanas, o LB foi o primeiro cancer
identificado com alteracdo na conformagdo do gene MYC e essa translocacdo tipica ¢ a
principal caracteristica citogenética dessa patologia, sendo necessaria sua presenca para
complementar o diagndstico. Cerca de 90% dos casos de LB possuem essa translocacao
notavel. Entretanto, até 10% dos casos esse rearranjo esta ausente mesmo que em tumores
com padrdo genético-molecular tipico de LB ou que preencham os critérios para diagndstico
de LB. A maior parte dos LB tem rearranjos do gene MYC devido ao processo de
translocagdo. No entanto, fatores adicionais além desse rearranjo do MYC devem acontecer
para justificar o desenvolvimento de variantes do LB que destoam dos padrdes classicos

(DOUGHAN A, 2022; CASULO, 2018).

5.7.3 Imunofendtipos

A marcacdo das células tumorais com anticorpos ¢ importante para diferenciar o LB
de outros LNH, e para identificar a origem do LB a partir de linfécitos B maduros ou de
células do centro germinativo (WANG, 2021).

As células do LB sdo geralmente células B maduras expressam a imunoglobulina de
superficie (IgM) e sdo positivas para os marcadores CD19, CD20, CD22, CD79a e PAXS
(antigenos de células B) em contrapartida, geralmente, tais c€lulas tém auséncia para os
marcadores CD23, ciclina D1 e TdT (NDEDE I ET AL, 2019).

As células do LB derivadas do centro germinativo sdo positivas para CD10, Tcl-1,
CD38 e BCL6 (marcadores do centro germinativo). Normalmente sdo negativas para Mum-1,
CD44, CD138 e Bcl-2. Pode haver expressao dos marcadores citados anteriormente como

negativos e isso demonstra uma origem heterogénea (ZAYAC, 2021).

5.7.4 Citogenética

A alteracdo tipica do LB ¢ a desregulacdo com hiperexpressao do gene e da proteina
c-Myc devido a transloca¢do IgH-Myc. A transloca¢dao do gene c-MYC do cromossomo 8
(banda g24) para a regido da cadeia pesada da imunoglobulina (IgH) no cromossomo 14

(banda q32) configura a cléssica translocacdo [t(8;14)], que ocorre em cerca de 80% dos
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casos de LB. Quanto aos demais casos, todos envolvem cromossomo 8 mas com outro
cromossomo que difere do 14, ou seja, cerca de 15% correspondem a translocacdo com a
cadeia leve kappa (Igk) no cromossomo 2 (banda 12p) e resulta em [t(2;8)]; e 5% das
translocagdes se dao com a cadeia leve lambda (Igh) no cromossomo 22 (banda 11q) [t(8;22)]

(GRAHAM, 2022).

Figura 4: A) Idiograma da t(8;14)(q24;q32), mostrando os genes envolvidos na anormalidade; B) Caridtipo

parcial da t(8;14)(q24;932), mostrando os cromossomos 8, 14 normais e os cromossomos translocados

A B

D Ty 14 8 t(8;14) 14

t{8;14)(q24,932)

Fonte: A) http://www.med-ed.virginia.edu/courses/path/innes/wcd/genetic.cfm

B) BERG 2016; Atlas Genet Cytogenet Oncol Haematol.

O resultado ap6s ocorrerem as translocacdes do c-MYC sao erros conduzidos pela
enzima AID (Activation Induced Cytidine Deaminase) no decorrer da hipermutagdo somaética
e enquanto acontece a mudanga no isotipo de imunoglobulina (Class Switch Recombination,
CSR), processos esses que se desenvolvem nos centros germinativos das células B ativadas
depois da exposigao antigénica (KALISZ, 2019).

Cerca de 30% dos casos de LB apresentam anomalias cromossdmicas no gene de p53,
especificamente na banda 17p. O p53 ¢ um gene de supressdo tumoral, o qual promove
apoptose, sendo provavel que essa alteracdo contribua para a tumorigénese, na medida em

que a apoptose ¢ afetada (KALISZ, 2019).

5.8 Diagnostico e Diagnostico Diferencial

5.8.1 Histologico

A confirmacdo diagnostica do LB ¢ feita por meio da andlise histopatologica e
imunohistoquimica, assim, ¢ recomendada a realizagdo de biopsia excisional do tecido
suspeito. A biopsia por PAAF (pungdo aspirativa por agulha fina) apesar do seu baixo custo,

seguranga, simples execucdo e disponibilidade, muitas vezes ndo ¢ suficiente pois oferece
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pouco material para estudo e, dessa forma, precisa da completag@o por biopsia excisional. Em
pacientes com tumoragdes intra-abdominais, uma laparotomia exploratoria pode ser
necessaria para coletar uma amostra para analise (CASULO,2018).

No exame anatomopatoldgico podemos observar o padrdo caracteristico do LB
conhecido por “starry-sky” ou “céu estrelado” onde podem-se visualizar o citoplasma de
aspecto basofilico e insuficiente, com multiplos macréfagos em fagocitose, proliferacdo de
células B com tamanho médio, ntcleos arredondados e com diversos nucléolos aparentes

como pode ser observado na Figura a seguir (MIMERY AH ET AL, 2020; ZAYAC 2021).

Figura 5: Uma ldmina de hematoxilina e eosina demonstrando um mar de células linféides médias a grandes e
macrofagos dispersos do corpo tingivel. Essa aparéncia de “céu estrelado” sugere um linfoma maligno de alto

grau, que caracteriza o LB.

Fonte: Mimery AH et al, 2020

5.8.2 Imunofendtipo

Apesar do Linfoma de Burkitt possuir uma histologia muito caracteristica, o
diagnodstico definitivo s6 pode ser concluido apdés uma andlise imunofenotipica do genes
expressados, como por exemplo, os marcadores tumorais de superficie dos linfocitos (os
clusters de diferenciagdo CD20, CD19, CD22, CD45 e CD79a e a proteina de caixa pareada
PAXS5) expressos em conjunto com marcadores do centro germinativo (clusters de
diferenciagdo CD10 e a proteina “B-cell lymphoma 6” BCL6) chamados de genes essenciais
(BURKHARDT B ET AL, 2022).

Nao ocorre expressao nas células malignas da proteina BCL2, responsavel por regular
a apoptose € o DNA terminal transferase, tipico das leucemias linfoblasticas agudas.
(BURKHARDT B ET AL,2022) Quanto a expressao do antigeno Ki67, indicador da alta taxa
de proliferagdo celular, pode ser vista em quase 100% dos casos de LB, o que justifica o
crescimento tumoral acelerado, duplicando seu tamanho em 24-48h (BOCIEK, 2005;

BURKHARDT B ET AL, 2022; ZAYAC,2020).
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5.8.3 Exames Complementares

Citometria de Fluxo

A citometria de fluxo permite a identificagdo do imunofendtipo e a anélise histologica
detecta o padrao morfologico, além de mostrar resultados rapidos a partir de pouca
quantidade de amostra (GRAHAM, 2022).
Exames de Biologia Molecular

Podem ser utilizados para detectar as translocagdes do gene codificante da c-Myc, o
exame recomendado para esse caso ¢ a Hibridizagdo fluorescente in situ (FISH) ou Reagdo
em cadeia da polimerase (PCR) (GRAHAM, 2022).
Exames de imagem

Os exames de imagem incluem Raio X, Tomografia Computadorizada, Ressonancia
Magnética e Cintilografia, auxiliam no rastreio e localizagdo de sitios acometidos pela
doenga. Por exemplo, a radiografia do torax ¢é utilizada para buscar adenomegalias no
mediastino e de efusdo pleural. Tomografia computadorizada de cranio, téorax, abdomen e
pelve sdo realizadas para avaliar a extensao de acometimento da doenga. A ressonancia
magnética ¢ solicitada quando hé suspeita de disseminacdo para o sistema nervoso central,
em conjunto com a pun¢do lombar do liquido cefalorraquidiano para analise de células
malignas (KALISZ, 2019). O estadiamento ¢ concluido apos a realizacdo de exames como
tomografia computadorizada e Raio X do torax, abdomen e pelve (KALISZ, 2019).

No exame de tomografia computadorizada demonstrado na figura a seguir, pode-se
verificar a presenga de lesdo hipodensa irregular e mal delimitada com invasdo do seio

maxilar esquerdo (RETINASEKHARAN S, 2019).

Figura 6 - Imagens de uma tomografia computadorizada em um paciente com LB, visdo axial do tumor em

partes moles.

Fonte: Retinasekharan S (2019)
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Hemograma

Além disso, para acompanhar o curso da doencga utilizamos o hemograma completo
com Velocidade de Hemossedimentacao (VHS) que ¢ realizado para descartar pancitopenia
em caso de acometimento da medula Ossea, estudos de coagulagdo com tempo de
protrombina, fibrinogénio, tempo parcial tromboplastina ativada, D-dimeros avalia a
ocorréncia de coagulacdo intravascular disseminada (CIVD). Podemos avaliar fun¢do e o
nivel de acometimento hepatico com a dosagem dos niveis de bilirrubina, AST, ALT,
fosfatase alcalina, Gama GT; Assim como podemos avaliar o envolvimento do rim a partir
dos resultados da ureia, creatinina e ionograma (soédio, potassio, calcio, cloro, magnésio e
fosfato). Para avaliar a extensdo da doenca e até servir de marcador de recidivas, temos o

Beta 2 microglobulina (GRAHAM, 2022).

5.8.4 Diagnostico Diferencial

Os diagnésticos diferenciais do LB ocorrem principalmente com outros linfomas
difusos de alto grau como por exemplo, o linfoma/leucemia linfobléstica aguda e o linfoma
de células do manto variante blastéide, os quais diferenciam-se facilmente a partir das
caracteristicas morfologicas e imunofenotipicas: Na linfoma/leucemia linfoblastica aguda, a
expressdo de TdT enquanto no linfoma de células do manto variante blastdide ocorre a
expressao de ciclina D-1 e CD5 (GRAHAM, 2022).

Além disso, o LB deve ser diferenciado principalmente outros linfomas de células B
CDI10 positivos: linfoma difuso de grandes células B (LDGCB), linfoma folicular de alto
grau e leucemia/linfoma linfobléstico agudo de células B (LLA-B). Tanto o LDGCB quanto o
linfoma folicular de alto grau geralmente tém células maiores com mais pleomorfismo do que
o esperado no LB (GRAHAM, 2022; KALISZ, 2019).

Entretanto, o principal diagnostico diferencial, ¢ com o linfoma difuso de grandes
células B pois essas duas neoplasias podem possuir caracteristicas morfoldgicas e
imunofenotipicas que se superpde e, além do mais, a translocacao t(8;14) tdo encontrada no
LB pode também ser vista em até 10% dos casos de LDGCB. A diferencia¢do entre essas

duas neoplasias ¢ primordial uma vez que os tratamentos sao divergentes (GRAHAM, 2022;

KALISZ, 2019).

5.9 Tratamento

Ao levar em consideragdo o alto indice proliferativo da neoplasia, quase todas as

células tumorais se encontram com ciclo celular ativo, por esse motivo estas sdo altamente
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quimiossensiveis pois 0s quimioterapicos atuam nas células em mitose. Portanto, um
tratamento com quimioterapia multiagente pode ser eficaz, em contrapartida tem-se a alta
mortalidade atrelada ao diagnostico tardio e rapida evolucdo da doenca (BURKHARDT B ET
AL, 2022; BOUDA GC ET AL., 2019).

O regime quimioterapico padrao utilizado na maioria dos casos de LB ¢ conhecido
como CHOP-R e compreende a ciclofosfamida, doxorrubicina, vincristina, prednisona e um
anticorpo monoclonal, rituximabe. Esse esquema ¢ administrado com intervalos de 3
semanas. Nos estadiamentos I e II, o CHOP-R pode ser aplicado de 3 a 6 ciclos,
acompanhados de radioterapia nos locais com acometimento linfonodal. Nos estadiamentos
III e IV, sdo aplicados 6 ciclos do esquema quimioterapico e ao finalizar, ¢ recomendada a
realizacdo de exames de imagem, como o PET-scan, para avaliar a resposta ao tratamento
(ACS, 2018).

Na faixa pediatrica, em pacientes com ressec¢ao cirurgica completa ¢ recomendada a
administracdo de dois ciclos de quimioterapia de intensidade moderada com ciclofosfamida,
vincristina, prednisolona e doxorrubicina. Pacientes peditricos com doenga em estagio I e 11,
a sobrevida global ¢ superior a 98%. Para criancas com estagio III ou doenga residual, sdo
recomendados no minimo quatro ciclos de quimioterapia de dose intensiva mais o
metotrexato, modificador do curso da doenga (GRAHAM, 2021).

A ciclofosfamida ¢ um categorizado como alquilante, por sua capacidade de substituir
uma molécula de hidrogénio por um radical alquil, assim, se conecta ao DNA para impedir a
separacao da dupla hélice espiralar, fendmeno primordial na replicacdo. O medicamento
doxorrubicina faz parte das antraciclinas, estruturalmente ¢ formado por um anel tetraciclico
conjugado a uma ribose e assim impede a ligagdo ao DNA, alternando entre bases
especificas, impossibilita a sintese de Dna, Rna ou de ambos, por fim gera quebra das cadeias
de DNA afetando tanta a replicagdo quanto a transcricdo (CASULO, 2018).

A vincristina ¢ um farmaco que atua como inibidor mitdtico, pode interromper a
mitose na metafase, por conta da sua acdo na proteina tubulina, responséavel pela formacao
dos microtubulos por onde os cromossomos migram, assim, com a atua¢do da vincristina,
ficam impossibilitados de migram, desse modo interrompe a divisao celular. A prednisona ¢
um corticosterdide, farmaco com objetivo de ter maior poténcia anti-inflamatdéria e menor
efeito colateral. Por ser lipofilico, atravessa de forma rapida a membrana celular e atinge o
citoplasma, onde se liga ao receptor especifico e, dessa forma, chega ao nucleo celular,
interage com o DNA para atuar na ativagao e supressao de varios genes dos mediadores

inflamatoérios (BOUDA GC ET AL., 2019).
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O Retuximabe ¢ um anticorpo monoclonal quimérico, que atua ao se ligar diretamente
ao CD20, antigeno transmembrana, das células B nos LNH. Quando ocorre a ligacdo do
Rituximabe ao CD20, comegam as reagdes imunologicas que irdo mediar a lise das células B
(DOUGHAN A & SALIFU SP, 2022).

A National Comprehensive Cancer Network (NCCN) recomenda a utilizacdo do
esquema quimioterdpico com o EPOCH-R que difere do CHOP-R apenas pela presenca do
etoposideo, que ¢ um agente antineoplasico responsavel por inibir a sintese celular a partir de
efeitos citotoxicos sobre o DNA. Além disso, em pacientes com LB da variante associada a
imunodeficiéncia, o tratamento para AIDS deve ser coadministrado (WANG, 2021).

O esquema terapéutico anti retroviral ¢ bastante eficaz e possibilita que os pacientes
com AIDS suportem a quimioterapia em altas doses, assim beneficia o tratamento contra o
Linfoma de Burkitt, em contrapartida, o medo em relagdo ao aumento da imunossupressao

permanece (MEISTER, 2018).

6 Resultados e Discussao

A partir da leitura dos artigos incluidos no estudo (Tabela indexada nos anexos),
evidenciou-se que muitas semelhangas e diferencas foram observadas acerca das
caracteristicas clinico-patoldgicas do LB, principalmente na faixa pediatrica. Levando-se em
consideragdo que essa patologia precisa de maior aprofundamento cientifico, muitas das
divergéncias foram vistas em bibliografias mais antigas comparadas com as atuais, isso
demonstra evolugao nos estudos cientificos.

Observou-se que o linfoma de Burkitt na faixa pediatrica possui peculiaridades
principalmente no que se refere a epidemiologia, as manifestacdes clinicas e o tratamento. A
média de idade dos pacientes quando diagnosticados era de 6 anos, com prevaléncia do sexo
masculino, nos estagios III e IV da classificagdo de Murphy os quais obtiveram confirmacao
diagnostica por meio da bidpsia com histopatologia ou imunohistoquimica. Além disso,
dentre as repercussoes clinicas foram encontradas principalmente anemia e linfopenia nas
literaturas consultadas.

Nos estudos de Zayac (2021) e Casulo (2018), as maiores semelhangas sdo os achados
histologicos, faixa etaria de acometimento e a alteracdo genética desencadeante. O padrdo da
histologia conhecido por “starry-sky” ou “céu estrelado” sempre ¢ encontrado no LB,
independe do o6rgao afetado ou idade. Além disso, a faixa etaria de acordo com cada variante

e sua epidemiologia sdo fatores fortes que estiveram presentes na maioria dos estudos. Por
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exemplo, a variante endémica que abrange paises em desenvolvimento acomete
principalmente a faixa etaria pediatrica, enquanto a esporddica acomete mais pacientes
adultos em paises mais desenvolvidos e a variante associada a imunodeficiéncia foi a que
mais teve variacao tanto na localidade quanto na faixa etéria.

Quanto a citogenética, Graham & Lynch (2022) relatam que a caracteristica molecular
do LB ¢ a translocagdo cromossomica que envolve o gene MYC no cromossomo 8 € o gene
IGH no cromossomo 14, a qual resulta na alteragcdo genética t(8;14)(q24;q32), encontrado em
até 80% dos pacientes. Existem translocagcdes variantes como t(2;8)(p12;q24) e
t(8;22)(q24;q11) responsadveis por afetar cerca de 15% dos pacientes. As translocagdes
caracteristicas da doencas ocasionam desregulagdo com potencializacdo na expressdo do
MYC, responsavel ndo sé pelo controle do ciclo celular (crescimento, divisdo das células e
apoptose) mas também pela translocacao das cadeias e pesadas das imunoglobulinas, além de
regular até¢ 15% de todos os genes humanos. Mesmo sendo um evento oncogénico muito
caracteristico do LB, a translocagdo do MYC ndo ¢ exclusiva/especifica dessa patologia.

Kalisz K et al (2019) enfatizam em seus estudos que a ativagdo inadequada do gene
da c-Myc ocorre em todos os casos de linfoma de Burkitt, a superexpressio mesmo
transitoria ocasiona instabilidade cromossdmica, trazendo como consequéncia a desregulacao
de ciclinas e proteinas envolvidas na proliferacao celular o que corrobora para a formagao do
LB. A mutacdo mais frequente afeta a imunoglobulina pesada no locus H na regido 32 do
braco longo do cromossomo 14, ocorre em cerca de 80% dos casos de LB independente da
etiologia, os demais casos envolvem a cadeia leve kappa do cromossomo 22 e a cadeia leve
lambda do cromossomo 2.

Estudos nacionais e internacionais recentes tém demonstrado que a localizagdo mais
comum do Linfoma de Burkitt na infincia ¢ a cavidade abdominal, seguida da cabeca e
pescoco, consistente com os relatos da literatura. Quanto ao local de acometimento, Wang
YC (2022) nos seus estudos com 62 pacientes pediatricos, a cavidade abdominal foi o
principal sitio com 41 casos (66%), na cabega e pescoco em 16 casos (26%) e em outras
regides em 5 casos (8%). A medula 6ssea estava envolvida em 10 casos (16%) e o sistema
nervoso central estava infiltrado em 13 casos (21%), dos quais 3 casos envolveram a medula
Ossea e o sistema nervoso central ao mesmo tempo. Houve 1 caso (2%), 8 casos (13%), 33
casos (5,3%) e 20 casos (32%) de criangas com estagios [, II, IIl e IV, consecutivamente,
dos quais os estagios III e IV predominou com 85% dos casos com 53 criangas.

Entre os relatos de experiéncia de pacientes com LB classificado na variante

esporadica, a clinica mostrou-se variavel pois pode ser assintomatica ou ter inicialmente
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sintomas inespecificos como anemia, inapeténcia, naduseas, vomitos e alteracao do transito
intestinal para posteriormente progredir para um quadro agudo. As principais manifestacdes
clinicas encontradas foram sangramento uterino anormal (Gomes H et al, 2021), apendicite
(Mimery AH et al, 2020), intussuscep¢do e acometimento mandibular concomitantemente
(Retinasekharan S et al, 2019), intussuscep¢do cronica (Saad AAM et al, 2018),
linfadenopatia generalizada (Ezenwosu OU et al, 2019) e vomitos secundérios a linfoma de
burkitt em antro gastrico (Altay D et al, 2019). Nos pacientes com a variante endémica,
Dorneden AM et al (2021) e Riaz N et al (2021) relataram os casos com achados que também
confluem com os dados literarios acerca da doenga, sdo elas tumoragdes em osso temporal e
em regido mandibular.

Shuang Huang et al (2021) obteve epidemiologia esperada para o LB com prevaléncia
de 65 meninos e 13 meninas. Quanto ao diagnoéstico, ficou na média de 5,7 anos (variando de
1 a 14 anos). A invasdo da medula dssea foi encontrada em 38 (48,7%) pacientes durante o
estudo. Clinicamente, houveram 48 (61,5%), 44 (56,4%) e 25 (32%) pacientes com paralisia
de nervo craniano, massa intracerebral (ICM) e extensdo parameningea, respectivamente.
Houve 69 (88,5%) pacientes tratados com quimioterapia combinada com rituximabe, € nove
pacientes foram tratados apenas com quimioterapia. Finalmente, cinco pacientes foram a
obito por infeccdo relacionada ao tratamento, a recidiva ocorreu em 13 e um desenvolveu um
segundo tumor. As taxas de sobrevida global em 3 anos e sobrevida livre de eventos foram de
78,9% £+ 4,7% e 71,4% + 6,0%, respectivamente.

Meister A et al (2018) e Kim et al (2021) em seus estudos constataram que nos
pacientes imunodeprimidos, o acometimento a nivel do sistema nervoso central ¢ algo
recorrente € os sintomas compreendem o quadro classico da AIDS com complicacdes de
rebaixamento do nivel de consciéncia, sinais meningeos, cefaleias, convulsdes e até coma.

Por fim, a diferenciacdo etioldogica do LB na infancia, além dos pontos abordados,
consiste na testagem para o HIV, assim podemos definir se ¢ associada a imunodeficiéncia ou
esporadica. No caso da variante endémica, se torna mais simples pois a positividade para o

Epstein-Barr Virus e a epidemiologia positivas sdo suficientes para essa classificagao.

7 Conclusao

O Linfoma de Burkitt ¢ mais frequente no sexo masculino numa propor¢ao de 3:1 em
relacdo ao feminino, representa cerca de 36% dos canceres infantis (2-16 anos) e geralmente

¢ diagnosticado por volta dos 5-7 anos de idade. A doenga, quando diagnosticada geralmente
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se encontra nos estagios III e IV do St. Jude/Murphy Staging System em mais de 65% dos
pacientes e a localizacdo mais comum do Linfoma de Burkitt na infincia ¢ a cavidade
abdominal, seguida da cabeca e pescogo, basicamente consistente com os relatos da literatura.

As manifestagdes clinicas encontradas foram principalmente dor abdominal, nduseas,
vOmitos, alteracao do transito intestinal, emagrecimento, distensdo abdominal e sangramentos
gastrointestinais. Além desses, sintomas constitucionais foram comuns, a exemplo da febre,
emagrecimento, inapeténcia e sudorese noturna. Nos pacientes imunocomprometidos, além
da doenca possuir uma evolucdo ainda mais acelerada comparada as outras duas variantes,
também ocorrem maiores complicagdes como o acometimento do sistema nervoso central,
linfonodos e medula dssea.

O estudo demonstrou que todas as variantes do LB compartilham do mesmo gatilho
citogenético, a translocacao entre o gene c-MYC do cromossomo 8 € uma das cadeias de
imunoglobulina (Ig) no cromossomo 14. Assim, o oncogene MYC ¢ realocado para o
cromossomo 14, no local do gene da cadeia pesada (IgH) da imunoglobulina IgG, levando a
superexpressao de MYC que corrobora para a altissima taxa de multiplicagdo de células
tumorais, chegando a 100% em 24h. A t(8;14)(q24;q32) ¢ a translocagdo mais comum na BL,
ocorrendo em 70% a 80% dos casos, mas outras translocagdes sao descritas na literatura com
potencial de malignidade variavel.

Na histologia, podem ser visualizadas células linfoéides com tamanho médio, alta taxa
de proliferagdo celular e atividade apoptotica. O padrdao histologico que confirma o
diagnostico de LB, conhecido por “starry-sky” ou “céu estrelado" ¢ na verdade a
representacdo dos macrofagos com varios corpos tingiveis espalhados. Possuem ainda
nucleos médios, arredondados e com diversos nucléolos aparentes.

A importancia do conhecimento acerca da doenga reforca a urgéncia diagnostica do
paciente com suspeita de LB, pois tendo em consideracdo o alto indice de proliferagao
tumoral, a finalidade ¢ atuar de forma efetiva para evitar o agravamento da doenga e
potenciais complicacdes. O estudo demonstrou uma taxa de sobrevida global de até 60% em
1 ano nos pacientes que iniciaram a poliquimioterapia precocemente e maior efetividade das

medicacdes em pacientes com estagios iniciais da doenca.

26



8 Referéncia Bibliografica

1. Burkhardt B et al. Clinical relevance of molecular characteristics in Burkitt lymphoma
differs according to age. Nat Commun. 2022 Jul 6;13(1):3881. doi:
10.1038/s41467-022-31355-8. PMID: 35794096; PMCID: PM(C9259584.

2. Gomes H, Abreu B, Barros L, Verissimo C. Abnormal Uterine Bleeding in
Adolescence: When Menarche Reveals other Surprises. Rev Bras Ginecol Obstet.
2021 Oct;43(10):789-792. English. doi: 10.1055/s-0041-1736143. Epub 2021 Nov 16.
PMID: 34784636.

3. Wang YC et al. Clinical features and prognosis of children with Burkitt's lymphoma:
an analysis of 62 cases]. Zhongguo Dang Dai Er Ke Za Zhi. 2022 May
15;24(5):561-565.  Chinese.  doi:  10.7499/j.issn.1008-8830.2111064.  PMID:
35644197; PMCID: PMC9154366.

4. Huang S et al. Treatment outcome in children with central nervous system-positive
Burkitt lymphoma using only intrathecal and systemic chemotherapy combined with
rituximab. Chin Med J (Engl). 2021 Mar 17;134(11):1329-1334. doi:
10.1097/CM9.0000000000001386. PMID: 33734131; PMCID: PMC8183724.

5. Bouda GC et al. Advanced Burkitt Lymphoma in Sub-Saharan Africa Pediatric Units:
Results of the Third Prospective Multicenter Study of the Groupe Franco-Africain
d'Oncologie Pédiatrique. J Glob Oncol. 2019 Nov;5:1-9. doi: 10.1200/JGO.19.00172.
PMID: 31794283; PMCID: PMC6939747.

6. MEISTER, Anne et al. Malignant lymphoma in the HIV-positive patient .European
Journal of Haematology,publicado online, v. 101(1):119-126, Julho, 2018. Disponivel

em:https://onlinelibrary.wiley.com/doi/10.1111/ejh.13082

7. Zayac AS & Olszewski AJ. Burkitt lymphoma: bridging the gap between advances in
molecular biology and therapy. Leuk Lymphoma. 2020 Aug;61(8):1784-1796. doi:
10.1080/10428194.2020.1747068. Epub 2020 Apr 7. PMID: 32255708; PMCID:
PMC7429355.

8. Graham BS, Lynch DT. Linfoma de Burkitt. [Atualizado em 8 de agosto de 2022]. In:
StatPearls [Internet]. Ilha do Tesouro (FL): StatPearls Publishing; 2023 Jan-.
Disponivel em: https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK 538148

9. Casulo C, Friedberg JW. Burkitt lymphoma- a rare but challenging lymphoma. Best
Pract Res Clin Haematol. 2018 Sep;31(3):279-284. doi: 10.1016/j.beha.2018.07.013.
Epub 2018 Jul 23. PMID: 30213397.

27


https://onlinelibrary.wiley.com/doi/10.1111/ejh.13082
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK538148

10.

I1.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

19.

Kalisz K, Alessandrino F, Beck R, Smith D, Kikano E, Ramaiya NH, Tirumani SH.
An update on Burkitt lymphoma: a review of pathogenesis and multimodality imaging
assessment of disease presentation, treatment response, and recurrence. Insights
Imaging. 2019;10(1):56. doi: 10.1186/s13244-019-0733-7.

Nicole Thomas et al. Genetic subgroups inform on pathobiology in adult and pediatric
Burkitt lymphoma. Blood 2023; 141 (8): 904-916. doi:

https://doi.org/10.1182/blood.2022016534

Kanda T, Yajima M, Ikuta K. Epstein-Barr virus strain variation and cancer. Cancer
Sci. 2019 Apr;110(4):1132-1139. doi: 10.1111/cas.13954. Epub 2019 Feb 21. PMID:
30697862; PMCID: PMC6447851.

Ezenwosu OU, Chukwu BF, Okafor OC, Ikefuna AN, Emodi 1J. Generalized
lymphadenopathy: an unusual presentation of burkitt lymphoma in a Nigerian child: a
case report. Afr Health Sci. 2019 Dec;19(4):3249-3252. doi: 10.4314/ahs.v19i4.49.
PMID: 32127903; PMCID: PMC7040310.

Dorneden AM, Husen BS, Han JH, Magdaleno Y, Meiklejohn DA. Apresentagao
Priméria de Malignidade Hematopoiética Pediatrica no Osso Temporal: Relato de
Caso e Revisdo da Literatura. Didrio de ouvido, nariz e garganta
2021;100(9):NP407-NP412. doi: 10.1177/0145561320924146

Mimery AH, Jabbour J, Sykes B, MacDermid E, Al-Askari M, De Clercq S. Burkitt
Leukemia Presenting as Acute Appendicitis: A Case Report and Literature Review.
Am J Case Rep. 2020 Feb 13;21:€921568. doi: 10.12659/AJCR.921568. PMID:
32094318; PMCID: PMC7038641.

Ng JY, Thompson RJ, Lam A, Nigam S. Sporadic Burkitt's lymphoma masquerading
as an intussuscepted Meckel's diverticulum in a 9-year-old child. BMJ Case Rep.
2018 Jul 24;2018:bcr2018224333. doi: 10.1136/ber-2018-224333. PMID: 30042102;
PMCID: PMC6059232.

Altay D, Ozcan A, Unal E, Deniz K, Ozkan KU, Patiroglu T, Arslan D. A rare cause
of vomiting in an adolescent: gastric Burkitt's lymphoma. Turk J Pediatr.
2019;61(3):431-435. doi: 10.24953/turkjped.2019.03.018. PMID: 31916724.

Retinasekharan S, Sinnathamby P, Mohamad 1. Paediatric burkitt lymphoma
presenting as a mandible swelling and intussusception. Med J Malaysia. 2019

Feb;74(1):90-91. PMID: 30846671.

Saad AAM, Kkalid T, Abbas M, Salih KMA. Rare presentation of chronic ileocecal
intussusception secondary to Burkitt's lymphoma in three years Sudanese boy: a case

28


https://doi.org/10.1182/blood.2022016534

20.

21.

22.

23.

24.

25.

26.

report and literature review. Pan Afr Med J. 2018 Sep 26;31:57. doi:
10.11604/pam;.2018.31.57.14793. PMID: 30923602; PMCID: PMC6431416.

Riaz N, Saeed T, Nadeem M. Burkitt's lymphoma of mandible in a young Pakistani
boy: A case report. J Pak Med Assoc. 2021 Sep;71(9):2265-2267. doi:
10.47391/JPMA.04-655. PMID: 34580528.

Thakkar D, Lipi L, Misra R, Yadav SP. Skin involvement in Burkitt's lymphoma.
Hematol  Oncol Stem  Cell Ther. 2018  Dec;11(4):251-252.  doi:
10.1016/.hemonc.2018.01.002. Epub 2018 Feb 2. PMID: 29397332.

Strobel KM, Crane JN, Bradford KL, Naeini Y, May WA, Chang VY. Burkitt-like
lymphoma in a pediatric patient with familial adenomatous polyposis. Cancer Genet.
2019 Nov;239:33-35. doi: 10.1016/j.cancergen.2019.09.001. Epub 2019 Sep 4.
PMID: 31520998; PMCID: PMC8123106.

Ndede I et Al. Epstein barr virus IgG and EBER-1 in Burkitt's lymphoma children at a
referral hospital in western Kenya. Pan Afr Med J. 2019 Dec 19;34:206. doi:
10.11604/pam;j.2019.34.206.20244. PMID: 32180880; PMCID: PMC7060906.

Doughan A, Salifu SP. Genes associated with diagnosis and prognosis of Burkitt
lymphoma. IET Syst Biol. 2022 Dec;16(6):220-229. doi: 10.1049/syb2.12054. Epub
2022 Nov 10. PMID: 36354023; PMCID: PMC9675412.

Magrath I (2009) Denis Burkitt e o cancer de linfoma africano 3 159
KIM, Jee Aet al. A Case of Burkitt-Like LymphomaWith 11q Aberration With HIV
Infection in East Asia and Literature Review.Annalsof Laboratory Medicine,21

publicado  online, v. 41(6): 593-597, Novembro, 2021. Disponivel
em:https://pubmed.ncbi.nlm.nih.gov/34108287/

29



9 Anexos

Normas de Submissdo da Revista Brazilian Journal of Health Review:

“Diretrizes do autor

A BJHR aceita apenas artigos originais, ndo publicados em outros periodicos. Aceitamos

artigos apresentados em eventos, desde que essas informagdes sejam disponibilizadas pelos

autores.

As normas para formatagdo e preparacdo de originais sdo:

- Maximo de 20 paginas;

- Maximo 8 autores;

- Fonte Times New Roman tamanho 12, espagamento entre linhas 1,5;

- As Figuras e Tabelas devem vir acompanhadas do texto, editaveis, em fonte 10, tanto para o

contetido quanto para o titulo (que deve vir logo acima dos elementos graficos) e fonte (que

deve vir logo abaixo do elemento grafico).

- Titulo em portugués e inglés, no inicio do arquivo, com fonte 14;

- Resumo, acompanhado de palavras-chave, com espacamento simples, logo abaixo do titulo;

- O arquivo submetido ndo deve conter a identificacdo dos autores.”

30



ANEXO I - INSTRUMENTO DE COLETA DE DADOS

A. Identificacido

Titulo do artigo

Titulo do Periddico

Autores Nome

Local de trabalho

Graduagio

Pais

Idioma

Ano de publicacao

B. Instituicio sede do estudo

Hospital

Universidade

Centro de pesquisa

Institui¢do Gnica

Pesquisa multicéntrica

Outras instituigdes

Naio identifica o local

C. Tipo de Publica¢ao

Publicacdo de enfermagem

Publica¢do médica

Publica¢do de outra area da saude. Qual?

D. Caracteristicas metodoldogicas do estudo

1. Tipo de publicacao 1.1 Pesquisa

( ) Abordagem quantitativa

( ) Delineamento experimental

() Delineamento quase-experimental
() Delineamento ndo-experimental

( ) Abordagem qualitativa

1.2 Nao pesquisa

( ) Revisdo de Literatura

( ) Relato de experiéncia

() Outras

2. Objetivo ou questdo de investigacdo

3. Amostra 3.1 Selecao

( ) Randomica
() Conveniéncia
( ) Outra

3.2 Tamanho (n)
() Inicial
( ) Final
3.3 Caracteristicas
Idade

Sexo: M ( )F ()
Raga
Diagnostico
Tipo de cirurgia

4. Resultados

5. Nivel de Evidéncia




Publicagio

Titulo do Anode | Instituigio sede do Tipo de ivel de
Titulo do arfige Periédico Autores Pais Idioma Publicagiio qual? Publicagio Objetive Amostra Resullados Evidincin
Com 8 apresentagho deste caso pretesde-se alertar pars o
abordagem dos casos agudos graves de SUA D
adalescincia ¢ o i iologias cstmuturais
Abpormal Uterine Helena Gomes; o3 frequentes nesta fai Apesar de rera, &
Blecding in Adolescence’ | p,isa Brositeira | UMD Abreu; Alertar para a possibilidade de casos |  Diagnasticn de pnmhlhuudc e neoplasia deve ser considerads na
‘When Menarche Reveals | de Ginecologiae | Liliana Bartos; Hospital Beatriz Relota de | graves de SUA na adolescaneiaserem | Linfoma de Burkiut | investigagdo diagndstica para potencializar o tratamenta
ather Surprises Obsiewieia | Carlos Verissimo | Porugal Inglés 2021 Angelo Experidncia de etiologia neoplisica. {uterino) o de nossos pacientes Nivel 4%
191 casos pedidtricos, a idade mediano diagnostico foi de 9|
anos. Aproximadamente 10% foram diagnosticados com
- Conveniéncia; N= | docnga em estigio 111, de acordo com o sistema de
191; Sexo M 134/F estadiamenta St. Jude, enquanto cerca de 40%
57, Idades <10 anos srsentnan doenge em estigio 111 & 50% em csipio w
Clinical relevance of Tragar o perfil genéiico doTPS3 ¢ | = 123] 10 14 anos s ¢ D3, DDXIX , SMARCAS.
molecular characteristics COND3 e analisar a frequénciadas [ =50 | >15 anos= 18; .-\kl DIA ¢ PTEN s significativamente mais I‘ll'qu=nw
in Burkite lymphoma Namre Universicy Hospizal | Publicagdo ‘mutagdes em pacientes com LB Diagréstico de wras de pasientes pedidtricos. TPS3 & um
differs acconding to age. | € Burkbardi Betal | Alemanha Inglés 2022 Minster Medica | Etudo de Coorte pedidtricos Linfowa de Buckit | marcador molesulur promissor pura LB pedidirico. Nivel 28
[0 principais tumores: localizavam-se na cavidade
abdaminal cm 41 casos (66%), na cabega € pescoga cin 16
casos (26%) ¢ em autras regides em S casos (8%). A
modula Gmsca estava snvolvida cm 10 casos (16%) ¢o
sistema nervaso cemral estava infiltrado em 13 casos
(21%5), dos quais 3 easos envolveram a medula 05sea ¢ 0
sistema nervoso cenal a0 meso tempo, O nivel sérico
- Conveniéncia; N- [médio de {LDH) foi de 671 (faixa
Analisar ¢ resumi as caracteristicas |62, Sexo M 58/ F4; [ 1504.647) U/L, dos quais LDH <500 UAL foi de 26 casas
clinicas, eficicia o prognostico de 62 [A idade mediana f0i.[(42%), 500-1.000 UL foi de 14 (23% ) %), >1 000
Clinical features and eriancas LB internudas e no hospital |de S (intervalo de  [em 22 casos (35%). Houve 1 caso (2%), 8 easos (13%), 33
is of children with | Jomal chinés. Hospital Afiliado da do estudo ¢ explorer o efcitoda [ 1-14) anos casos (5,3%) ¢ 20 casos (32%) de criancas com estigios 1,
Burkit’s lymphorma: an | contempordneo Universidade de Publicagilo | Estudo de Coorie | rituximabe no progndstico a longe [ Diagndstica de. I, I e IV ¢ 53 criangas com esuigios [ ¢ [V exemplo
analysis of 62 cases depedistria__| Wang YC etal China Chinds/ingiés 2022 Zhengzhou Médica Transversal praza de criangas BL de alto risco _|Linfoma de Burkin_|(§5%). Nivel 28
_ Conveniéncia
78; Sexo M 65/ F
Treatment outcome in 13, A idude mediana
children with central Avalicr as caracteristicas clinicas, [ foi de 5,7 {intervalo | ritunimabe combinado com um regime LMB%6
nervous system-positive demagréficas, os métodos de detocedio [de 1-14) anos, ficads melhorou muito a eficicia do raamento para
Burkiut lymphoms using da doenga 0o SNC, os resuliados do |Diagnistico de  [eriangas chinesas com CNS+ BL ¢, & medida que
only inruthecal and tratamento em 78 criangas na China | Linfoma de Burkit — [ganh neia cont relugiio. i
sysicmic chemotherapy | Chinese Medieal Hospital Infantil de Publicagio | Estudo de Coortc | com BL positivo para.o sistema nervoso [+ Envolvimento do |do tratamento, houve uma diminuigo nas complicagdes
combined with rituximab | Journal Huang § et al China Ingis 2021 Pequin central ¢ os fatores relacionadas a0 tratameno. Nivel 2
7 centros da Afica
Subsaariana: § na
Aftica Ocidental
(abidjan, n=71;
Advanced Burkint - Converiéncia; N
Lymphora in [400; A mediana de
Sub-Saharan Affica idade foi de 7,3 anos [ A sobrevida global foi de 60% em | ano in = 400). Os
Pediatric Units: Results of & a rozio sexual foi ~[pacientes com doenca em estigio Il que iniciaram o
the Third Prospective: Avaliar os resultodas de um regime  [de 1,9:1 sezunda cielo de indugio em 34 dies (n = 123) biveram
Multicenter Study of the intensivo de poliquimiotsrapia para. | (masculino:femining |sobrcvida global de 76%, contra 57% ( P =0,0062) para
Groupe Franco-Africain | Journal of Global Madagascar Publicaglo | Fstudo de Coorte|  Tinfuma de Burkitt (BL) em centros ), Dingndstico de  [aqueles que inicinram apbs 34 dins (1 = 124), Isso
Oncologie Pédiavique. | Oncology | Bouda GC exal. Africa Inglés 2019 (Antenanarive,n=2) | Médica Frospective pedidtricos da Alfrica subsaariana. _ [Linfoma de Burkits. traai i dade da dose precoce, [ Nivel 2C
Departamento de
cia
LaboratGrio Médico, 0 resultado de pacientes HIV positivos que sofrem de
Faculdade de Ciéncias Jinforma melhorou significativamente nas iltimas décadas
dn Sadde, Resumir o panorama atual do dovido  disponbiidads e CART. 05 lcglmm de
Universidade Debre: trmament ¢ oferocer uma visio geral (93 artigos foram cia, mas
Malignant lymphoma in | European Journal | Meister Anne et Tabor, Debre Tobor, Revisto de ssidades fururas em pacientes [utilizados [depends do estado ummalogmn € dn desempenho do
the HIV-pacient positive | of Haematology al Alemanha Inglés 2018 Etiopia Literatora HIV positivos com linfoms. pesauisa paciente.
Embora DA-EPOCH-R seja um grande avango no
tratamento de B, demonstranda que pode ser curado com
quimioterapia de baixa intensidade, o regi
Escola de Medicina [aumentado pars ahordar o risce de envolvimento do SNC.
Burkitt lymphoma: Warren Alpert da OCH-R fornece uma excelente plataforma para
bridging the gap between Adam § Zayac & Brown University, Revisar os avangos na epidemiologia, [ 115 artigos foram apias di das o di das
advances in molecular Adam ] Providence, Rhode Revisiode | genética molecular ¢ tecapia pars BL ~[utilizados pa sistema imunolGgico que podem melhorar
biology and therapy Olsrensk Online ngies 201 Tskand Literatura ica posquisa signiicativamontc os resultados Nivel 1A
‘Descrever a fisioputologia do linfoma
urkiit
Descrever a apresentagio tipica de um 0 oncogene MYC & realocado pars sct justaposto &
paciente com liaforma de Burkitt sequiéncia promoturs do gene da cadsia pesoda (1gH) .|u
Revisar o fatores de risco para o |14 artigos foram 16G, levando
Brooke Army Medieal | Publicagdo Revisdo de [ desenvalvimeato de infoma de Burkin, | utilizados na . Outras translocag des ineluem 12:8)p12: ﬂ"dt 3
Durkitts lymphoma__| StaiPearls Publish{ Graham & Lynch | Onling Inglés 002 Center (BAMC). USA|  Médica Litoratura pesquisa us‘ 22Kg24: gL
A terupia de linha de frente de BL tem side bascada em
regimes pedidtricos ¢ adultos d LLA, envolvendo
[multiagentes citotinicos infensos terapia
- CODOX-W/IVAC & uma abordagem de tratamento
wtadn a0 risca cficaz que exigiu modificacio oo longo
o tetnpo devido a significativa loxicidade
miclossupres:
[+ DA-EPOCH-R & um regime de menor intensidade com
James P. Wilmat alta atividade clinica para BIL. Para mais javens, pacicates
Best Practice & Cancer Tnstitute, s iptos, umia versiio modificada de rituximabe em
‘Burkitt lymphome- arare | Research Avaliar e opgbes terapéuticas da linha |37 artigos foram  [combinagdo com CODOX-M/IVAC (usando uma
but challenging Clinical Casu : Publicagio Revisdo de | de fromte ¢ o toxicidade relacionada ao |utilizados na abordagem adupiada ao risca) poda ser considerada, o que
Iymphoms. Haematology Friedbery Online Inglés 2018 Center, Rochester, NY | Médica Literatura tratament o LB. pesquise inclui 1erupia direcionada o SNC,
Revisar patobiologis, classificacio da BL tem um padrio muile heterogéneo de apresentucio &
hados imagenologicos de BL. linico. Dada @ d iment d
An update on Burkitt desde o dingndstico, estadiamento e [doenga, virias modalidades de imagem desempenham um
Iymphoma: a review of avaliagio da resposta s tratamento papel fundamenta] na avaliagio do linforma de Burkit:
pathogenesis and ‘paru complicagbes relacionadas & doenga, cad
multimodality imaging Departamento de terapia com ultrassom, tomografia vantagens e desvantagens. Além disso, os radiologistzs
assessment of disease adorizada, ressondneia | 54 artigos faram |devem reconhecer apresentagiies comuns ¢ atipicas ¢ locais
presentation, ireatment Revisio de | magndticae mumumﬁa por emissio de [utilizados na e doensa para crientar adequadamente os milicos, dada a
respansc, and recurrence | maging Kalizs K ctal Online Inglés 2019 Litoramra positror [pesquisa urgéncia do traiamenta potencial Nivel 3A
Identificar mais detalhadamente as
alieraghes somiiicas subjacenics & |- Converiéncia:
Genetic subgroups inform Uganda, Estados linformagénese cm de LB em adultos ¢ | 181; Sexo M 123/ F [0 estuda confinma a forte papel do estado de infecgio por
on pathobiology in adult Unidos, Brasil, quaisquer caracreristicas molcculares [$5/ Desconhecidos | FBV na biologia BI. ¢ revela a presensa de novos
and pediatric Burkit Nicole Thomas Franga, Alemanha ¢ ciadns a disparidad ca : subgrupos que
Blood «t Canadi Inglés 2023 anadi, Midica | Estado de Coore © LB adultos e pedidtrico. Linfoms de Burkitt i i LB adulto e pediitrico. | Nivel 2¢
O trubalh revela que tanto o linforna. FAP quanto o ipo
- Conveni¢ncia; N~ [Burkin com aberragdo 11 eavolver pesturbaglo da rede
15 $exo M Wade: 13| MYCes s pods fmocer informatiessobes una oo
Discutic um paciente com linforma ~|anos;
‘Burkitt-like lymphoma in University of Relato de Polipose MYC dewdn i mr en abermﬂn\ 11q podem tet sido
a pediatric patient wi Estados Unidos, Califomia Los Experiéncia com ste caso ¢
fumilial adenomatous Califérnia, Los Angeles, M Publicatio Revisdo da Adenomatosa Famibiar nio Fumiliar ¢ Linfoma [portanto, a FAP m‘ modular o tisco de descavolvimento
polyposis Cancer Genet | Swobsl KM etal, | Angeles Inglés 2021 Children's Hospital M, | i i de Burkitc de BL
Departamento de
rurgia Ol o
Maxilofacial, King 0 tipo endémica de linfoma de Burkitt envolvendo o
Burkitt's lymphoma of Edward Medical Relato de - Conveniéncia; N— [mandibula € uma doenga de crescimento tapido ¢
mandible ina young | Jounal of the | Nabecla Riaz & University. Mayo Experiéneia com 1: Sexo M: Idade: 3 [destrutiva. Deve ser incluida no diagnastico diferencial das
Pakistani hoy: A case | Pekistan Medical | Tooba Saced & Hospital Lahore, Publicacio evisio Relatar o caso de um paciente.com | enos: Diagnostico de [lesaes insidiosas da mandibula, mesma em regides nio
Association | Mujiaba Nadeem | Paguistio Ingis 2021 Paguistdo Midica Literawra linfoma de Burkits no Paquistdo. __|Linfom de Burkit _[endémicas do mundo. Nivel 4C
Casos de BL cutinea, embora raros, foram relatados come
Department of Reltar o ¢aso de um menino de 9 anos resuliado de semeadura tumoral apds procedimentos
Pediauric Hemarology de idade com linfoma e Burkitt estigio |- Conveniénciz; N [eiringicos o invasio losal ds wmores subjacentes de
Hematology/One Oncology & BMT, 4 com envolvimento eutdneo que testou |1: Sexo M: Idade: 9 [crescimenta ripido. O acometimento cutfnea com BL em
Skin involvementin | ology and Stem Publicagio clato de negativo pars o virus os; Dingnistico de [nosso caso pode ter ocerrido por uma ou mais das vias
xitrs lymphoma__ | Cell Therapy | Thakkar D ctal india Ingies 2018 Medicity Hospital Medi Experiencia imunodeficisncia humana Linfome de Burkint_|descritas Nivel 4C
Rare presce
chronic ;mmL
inmussusception secondary
10 Burkirs lymphoma in Pediauics Deserever um ease rar e st caso destaca a importngi de s considerara
three years Sudanese boy Department, Faculty elato de i - Conveniéncia; N embara rara, come causa de déficit
a casc report and literature of Medicine, O Experiéncia com | linfoma de Burkettem um menino |1 Sexo M; Idade: 3 |de crescimento cm eriangas pequenas com sintomas
review Pan Affican Darman Islamic Publicagio Revisdo da sudanés de irés anos € uma breve  [anos; Diagnostico de [abdorinais prolongados. A abordagem multidisciplinar foi
Medical Journal | Saad AAM et al A Inglés 2018 University, Sudan Médica Literatura revisio da literatura € apresentada. | Linfoma de Burkitt | muito apreciada e o resultado Foi satisfatér Nivel 4C
Penang General
Hospital,
Pucdiarric burki Depurtamento de Apresenur o gase de um adolescente J.«nmunm- X h » d
Iymphoma presenting as a | The Medical Otorris e E com LB d 0 M Idade: 11 ledes insidiosas da il b ecomendados mewmo.
mandible swellingand | Joumal of | Retinasekharan $. George Town, Pulau | Publicagio Revisdo da mandibula e abdome, raramente  [unos; Di em adulios jovens fora da categoria de |
i Malaysia clal Melisia Tuglés 2019 Pinang, Maliia Médica Literatura relatadio antes. Linforn: de Burkitt | Burkitt eodémico Nivel 4C
Departamentos de
t.mnmmw
P
lkp..mlug a caso de um pacicnte
Nutrigio, Faculdade Reloto de adolstente o txo maseutng com |- Comveritreia: N= 0 ifoma de Burkin hsrico pode ser incluido no
A rare cavse of vomiting | The Turkish de Medicina G Experiéncia com | vomitos e sintomas de perda.de peso | 1; Sexo M; Idade: 13 [diagnastie do itr
in an adolescent: gastric | Joumal of Universidade Erciyes, | Publ: evisio que foi diagnosticada com liafoma de [anos: Diagnostico de |spresentam vbmitos que resuliam em perds de peso
Burkilt's lymphorma Pediatrics Altay Detal Turquia Ingiés 2019 Kayseri, Turguia Médica Literatura Burkitt do antro pilérico. Linfoma de Burkitt_|significativa. Nivel 4C

32




Apresentar um caso de leucemia de
Burkitt com envolvimento extranodal
isolado do apéndice disfargado de
apendicite aguda cm uma menina dc 6
anos. Além disso, foi realizada uma

Burkit Leukemia
Presenting as Acute Department of Relato de | revisio da literatura sobre esse t3pico ¢ |- Convenié aimporta igitincia cli
Appendici ase American Surgery. Gladstone 2 destacamos 5 1: Sexo F; Idade: 6 |anilise histopatologica de amostra de rotina e explora as
Report and Literature | Journal of Case Hospital, Gladstone, Revisioda | clini d anos; i i d
Review Report Australia Inglés 2020 Queensland, Australia Literatura apresentagio rara. Linfoma de Burkitt _|diagndstico incidental de do Burkitt. [ Nivel 4C
A tipica de BL esté associad:
Relatamos um caso incomum de um diagnstico, levando a um atraso prolongado ¢ atraso do
Departamento de ‘menino de 6 anos negativo para o Virus sistema de saide. Estes tém potenciais efeitos negativos
Iymphadenopathy: an Pediatria, da Imunodeficiéncia Humana (HIV) sobre 0 progndstico, bem como pioram o dnus econdmico
unusual presentation of Universidade da Relato de ue apresentou linfadenopatia |- Conveniéncia; N=|da malignidade. Portanto, um alto indice de suspeita ¢
burkitt lymphoma in & i, Enugu Experiéncia com diagnosticada 1; Sexo M; Idade: 6 |bidpsia precoce para histologia reduzirdo esses impactos
Nigerian child: acase | African Health | Ezenwosu OU et Campus, Enugu, Publicagio Revisioda | histologicamente como BL com boa ~|anos; potenciais, recursos
ort Sciences al Nigéria Inglés 2019 Nigéria Médica Literatura Linfoma de Burkitt | limitados. Nivel 4C
Relatamos o caso de um menino de 9
anos que apresentou dor abdominal e
foi diagnosticado com intussuscepelio
‘Sporadic Burkitt’s com ponto inicial esporadico de
Iymphoma masquerading Gold Coast Relato de | linfoma de Burkitt (BL). Além disso, |- énci importancia
as an intussuscey University Hospital, Experiéncia com [chamar a atenco para a causa incomum [ 1; Sexo M; Idade: 9 |diagndstico diferencial em criangas de faixa etiria a
Meckel's diverticulum in [ BMJ Case southport, Publicagio Revisio da de o ciri anos; I d m i 3 i
2 9-yearold child Reports NeJYetal Austrilia Inglés 2018 Queensland, Australia | Médica Literatura pedidtrica comum. Linfoma de Burkitt _[onde a doenga & mais comum. Nivel 4C
0 estudo demonstrou erros de diagndstica iniciais
frequentes e malignidade hematopoidtica com
Reatar um caso de linfoma de Burkitt o primiria no 0sso temporal, m
do osso temporal em um paciente de § valores laboratoriais normais ¢/ou imagem consistente com
anos de idade que inicialmente doenga infecciosa ou inflamatria. Disfungdo do nervo
Division of apresentou sintomas de otite média facial, anormalidades nos exames de imagem ¢ audigio
Primary Presentation of Otolaryngology-Head aguda. Além disso, reviser a literatura [normal s frequentes nesses casos ¢ devem aumentar a
Pediatric Hematopoietic and Neck Surgery, aal sobre malignidade hematopoiética suspeita clinica de malignidade. A malignidade deve ser
Malignancy in the Department of Relatode | pedidtrica com envolvimento primirio |- Conveniéncia; N= | considerada no diagndstico diferencial antes da
Temporal Bone: Case: Surgery, University of @ poral e d 1; Sexo M; Idade: 8 i @ disfunca
Report and Review of the | Ear, Nose & | Domeden AM et New Mexico Publicagio Revisioda | apresentagdo clinica, o mancjo ¢ 05 [anos; facial, devido a0 delise
Literature “Throat Journal al USA Inglés 2021 Hospital, NM, USA. Médica Literatura resultados de Linfoma de Burkitt _|wumoral ¢ ao potencial de retardar a terapia apropriada | Nivel 4C
0 conhecimento sobre a variagio da cepa do EBV &
Teru Kanda, Divislo importante para aplicagdes clinicas. A identificagdo de
de Microbiologia, erupos de alto risco de pessous predispostas a0 NPC deve
Faculdade de ter um impacto significativo no diagndstico precoce do
NPC. Além disso, esse conhecimento & importante para o
Resumir o progresso recentc ¢ as desenvolvimento de vacinas contra o EBV ¢ terapia
perspectivas futuras em relagdo d |67 artigos foram  [anti-EBV com células T para prevenir a atenuagdo da
Epstein-Barr virus strain Kanda T, Yajima University, Sendai, Publicacio Revisiode | associagdo entre a variagdo da cepa do |utlizados na imunidade antiviral das células T causada pela variagdo da
variation and cancer. _| Cancer Science | M, Ikua K. Japio Inglés 2019 Japio. Médica Literatura EBV e o cincer pesquisa cepa vi Nivel 4C
Departamento de 0 resultados do nosso estudo sugerem que estudos
histopatologicos € citogendticos detalhados sio
A Case of Burkitt-Like especialmente importantes em pacientes jovens com
Lymphoma With 11g Relato de Relatar um caso de BLL-11g com |- Convenié it
Aberration With HIV Annals of s Experiéncia com | co-infecgdo por HIV no leste da Asia ¢ [1; Sexo M; BL, DLBCL e HGBCL. O prognéstico favoravel do
Infection in East Asiaand | Laboratorie Sungkyunkwan, Seul, | Publicagdo Revisioda | revisar casos anteriores de BLL-11q | Diagnostico de BLL-11q enfatiza a importincia do diagnéstico preciso
Literature Review Medicine Kim JA etal Coréia Inglés 2021 Coréia Mé Literatura i enci Linfoma de Burkitt _|nesses casos Nivel 4C
Realizar um estudo transversal de
criangas com diagnéstico clinico ¢ 0 estudo destaca a extensio do anticorpo EBV ¢ antigeno
histolégico de LNH cujo status BL foi em BL enure criangas no Hospital Moi de Ensino e
confirmado por imuno-histoguimica Referéncia no oeste do Quénia;
(IHQ). Determinar EBV Que alguns tumores BL negativos para EBER-I/MYC
Epstein barr virus IgG Departamento de imunoglobulina G (15G) em soros de tamb i i t
and EBER-1 in Burkitt’s Imunologia, Moi participantes ¢ EBER-1 em segdes de |- Conveniéncia; N= EBER-1 negativos podem sugerir uma nova variante de
Iymphoma children ata University School of tumor em casos confirmados de BL no [33; Sexo M 26| F 7; |BL ou patogénese alternativa de BL nesta regido
referral hospital in an African ine. Eldoret. Publicacdo Relato de Moi Teaching and Referral Hospital | Diagnasti p como zona ecoldgica para BL
Medical Journal. | Neede Tet AL Quénia Inglés 2019 Quénia Médica Experiéncia (MTRH). Linforma de Burkitt _|endémico. Nivel 2B
- Conveniéncin; N~
100 dados de
RNA-seq foram [ Ao analisar dados de expresso génica de projetos de
Universidade de: incluidos na anlise; [scquenciamento de transcriptoma de BL. scis
Citncia e Tecnologia 50 casos ¢ 50 grupos [biomarcadores ( ADAMTSLA , SEMASB , ADAMTSIS ,
Genes associated with Kwame Nkrumah Identificar genes que possam servir | de control THBS2 , SPONI e THBSI ) foram identificados como
dingnosis and prognosis of | [ET Systems |  Doughan A, (KNUST), Kumasi, como alvos progadsticos ¢ terapéuticos | Diagndstico de indicadores para alvos de diagndstico ¢
Burkitt lymphoma. Biology Salifu SP Gana Inglés 2022 Gana Estudo de Coorte para BL Linfoma de Burkitt_| progndstico para o mancjo de BL. Nivel 28

33




