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Acute renal failure as first clinical presentation of Burkitt’s renal lymphoma
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Linfoma de Burkitt

Biopsia renal

Relatamos o caso de um jovem de 14 anos que procurou atendimento médico por edema e hiperten-
sao, sendo insuficiéncia renal aguda secundaria a linfoma de Burkitt renal diagnosticada ap6s avaliagdo

laboratorial, de imagem e bidpsia de massa tumoral renal.

abstract

This case report is from a 14-year-old boy who had edema and hypertension due to a primary renal Burkitt’s | Burkitt's lymphoma

lymphoma, diagnosed through laboratory and image evaluation and kidney tumor biopsy.

Introducéo

O acometimento renal dos diferentes tipos de
linfoma pode ocorrer devido ao efeito local direto do
préprio tumor (trombose venosa, obstrucdo ureteral),
a manifestacdes extra-renais dos mesmos (hiperpara-
proteinemia, hemolise, hipercalcemia, hiperuricemia)
ou, mais raramente, ao envolvimento renal primario
pelo tumor. Muitas vezes o comprometimento renal
nao recebe a devida énfase. Estudos mostram que
aproximadamente 30%-50% dos pacientes que falecem
de linfoma ndo-Hodgkin (LNH) possuem envolvimento
renal, mas em apenas 1% deles hé suspeicdo clinica ou
diagnéstico pré-morte(- * 9.

Kidney biopsy

O envolvimento renal é mais comum nos linfomas
ndo-Hodgkin. No entanto, o linfoma primério renal é
uma forma extremamente rara de comprometimento
extranodal desses tumores.

Relato de caso

Paciente masculino de 14 anos de idade, previamen-
te higido, foi admitido no Servico de Emergéncias do
Hospital de Clinicas da Universidade Federal do Parana
(UFPR) por vdmitos e edema (primeiramente em mem-
bros inferiores e posteriormente em face) iniciados duas
semanas antes do atendimento. Negava infec¢cdes de
pele ou amigdalianas, alteracbes na cor ou na freqiiéncia
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urinaria, emagrecimento, sudorese, episddios algicos ou uso
prévio de medicacdes.

Ao exame fisico apresentava-se hipertenso
(170/90mmHg), mas afebril e com o restante dos dados
vitais estéveis. Destacava-se tumoracéo abdominal palpavel
em flanco direito com extensdo para mesogastrico, fossa
iliaca direita e flanco esquerdo, mével e indolor. Apresentava
edema compressivel e bilateral (++++/1V) em membros
inferiores e discreto edema bipalpebral.

Procedeu-se a realizacdo de exames bioquimicos e
urindlise (Tabela 1), bem como a ecografia e tomogra-
fia abdominal. Evidenciou-se, pelos exames, imagem de
aumento do parénquima renal bilateralmente (aproxima-
damente 22cm de didametro), com contornos lobulados e
densidade heterogénea. Néo havia dilatacao pielocalicial,

linfonodomegalia retroperitoneal ou comprometimento de
outras visceras (Figuras 1A e 1B).

O paciente tinha insuficiéncia renal aguda na apresen-
tacdo, com creatinina em 6,2mg/dl, uréia em 164mg/dl, e
oligoandria. Evoluiu com piora progressiva da fungdo renal,
nauseas e vomitos, sendo indicada hemodialise.

Durante a investigacdo clinica realizou-se bi6psia renal
guiada por ecografia em rim direito, com obtencdo de ma-
terial para andlise histopatoldgica e de imunofenotipagem.
A histologia mostrava padrao em céu estrelado (Figuras 2A
e 2B) e a analise imuno-histoquimica confirmou o diag-
néstico de linfoma de Burkitt, ja que os marcadores Pan-B
e Ki67 foram positivos, sendo este presente em 100% das
células neoplasicas. A imunofenotipagem complementou
o diagnéstico mostrando 90,9% de linfécitos B, estes com

Tabela 1 Exames bioquimicos e urinalise

Primeiro  Quarto

D3 citorreducao D7 citorreducao

dia dia
VG (%) 33,2 32,1
HB (g/dl) 11,5 10,9
Leucécitos/mm? 8.500 8.210
Eosinoéfilos/mm? 680 246
Neutrofilos/mm? 5.030 5.254
Linfocitos/mm? 2.295 1.888
Plaquetas/mm? 269.000 307.000
Sodio (mEq/1) 145 140 140
Potéssio (mEq/1) 5,7 5,5 6,4
Creatinina (mEq/1) 8,7 10,5 5,7
Uréia (mg/dl) 189 220 192
Clearance de 6,5
creatinina (1/min)
Diurese (ml) 200 200 1.000
Urina
Densidade 1,01
Proteina +
PH 6
Leucdcitos/ml 20.000
Eritrocitos/ml 19.000
Cilindros Ausentes
Proteina 24 horas (g/1) 0,47
Volume 24 horas (ml) 1.100

D8 citorreducao e D 19 Hiper-
D1 Hiper-CVAD CVAD
28 25,2 27,7
9,7 8,2 9,4
19.400 120 10
194 0
17.468 0
1.552 120 10
321.000 228.000 44.000
138 140 125
4,9 5,6 3,4
55 4,2 6
150 138 193
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lobulados
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Figura 1B - Ndo hd linfonodomegalia retroperitoneal ou comprometimento de
outras visceras

positividade para CD10-/+, CD19+/++, CD20+/++ hetero-
géneo, CD45++/+++ e cadeias leves lambda; e negatividade
para CD3, CD4, CD5, CD8, CD13, CD34 e cadeia leve
kappa. Esse conjunto de exames permite concluir tratar-se
de linfoma Burkitt primério renal®.

Para avaliacdo completa do caso realizaram-se aspi-
rado e bidpsia de medula dssea, que revelaram medula
6ssea hipocelular para a idade, com auséncia de células
clonais neoplésicas. A tomografia de térax foi normal, sem
adenomegalias ou comprometimento de outros 6rgéos
intratoréacicos. O diagnéstico final foi linfoma de Burkitt
renal estadiamento clinico (EC) IV.

O paciente iniciou quimioterapia com prednisona e
ciclofosfamida com objetivo de citorreducéo. Houve grande
reducdo da massa tumoral, porém lise tumoral intensa apre-
sentou-se como intercorréncia, com acido urico 16mg/dl,
fosforo inorganico 10mg/dl e hipocalcemia de 5mg/dl. O
quadro foi manejado com intensificacdo da hemodidlise
e alopurinol. O controle tomogréfico apds esse esquema
mostrou reducdo de 50% da massa tumoral. O seguimento

38 : t
Figura 2A - Amostra de tecido composta quase que inteiramente por células
neopldsicas

das células neopldsicas, caracterizando o aspecto em céu estrelado

do tratamento foi realizado com esquema ciclofosfamida
hiper-fracionada, vincristina, doxorrubicina, dexametasona
(hiper-CVAD)®), pelo possivel efeito deletério que as altas
doses de metotrexate poderiam trazer a funcdo renal do
paciente com o esquema do Cancer and Leukemia Group B
(CALGB [primeira opgao de tratamento]).

A resposta inicial foi satisfatéria, porém o paciente
apresentou prolongado tempo de neutropenia severa
(menos de 100 neutrdfilos por mais de 15 dias), caracteri-
zando toxicidade hematoldgica grau IV. Apresentou ainda
mucosite grau Il e candidiase de orofaringe e esofagica.
Evoluiu com infeccdo pulmonar e sepse, necessitando de
suporte hemodinamico e ventilatério, antibioticoterapia de
amplo espectro e antifiingicos. Evoluiu com sepse severa,
faléncia de multiplos 6rgdos e dbito 25 dias ap6s o inicio
do tratamento.
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A prevaléncia de LNH primério renal € menor que 0,5%,
sendo este geralmente um linfoma de células B de alto
grau ou de grau intermediario e crescimento rapido® ©.
Em revisdo recente feita por Da’as et al., apenas 65 casos
de linfoma primério renal haviam sido relatados até o ano
2000, sendo que destes, 43% eram bilaterais™. Analisando-
se apenas linfomas de Burkitt primérios de rim, o primeiro
caso foi relatado em 1997 por Sienawska et al.?.

Como os rins ndo possuem tecido linféide, muitos auto-
res duvidam da real existéncia desse tipo de tumor. Puente
Daunay postula que processos inflamatérios preexistentes
recrutam células linféides para o parénquima renal. Quan-
do as células chegam a esse destino, eventos oncogénicos
comecam a atuar®. Outros autores acreditam que, devido
a alta vascularizagdo linfatica da capsula renal, seria possivel
que células tumorais colonizassem o parénquima renal®.

Entre as séries de pacientes publicadas na literatura ha
prevaléncia de homens com média etaria de 48 anos ao
diagnéstico, sendo que na maioria dos casos a creatinina
sérica ao diagndstico era superior a 3,5mg/dI®.

O principal sintoma apresentado pelos pacientes € a dor
em flanco, o que torna o diagndstico clinico inicial extrema-
mente dificil pela inespecificidade da queixa®. LNH primério
renal pode também se manifestar com hemattria, emagre-
cimento, fraqueza, hipertensdo arterial e massa abdominal
palpavel®”. A ocorréncia de insuficiéncia renal em pacientes
com linfoma pode surgir devido ao comprometimento direto
do sistema urindrio (obstrucéo ureteral ou dos vasos renais,
infiltracdo do parénquima renal, ou ruptura renal ou ureteral),
a alteracdes enddcrino-metabdlicas (hipercalemia, secrecao
de PTH-simile e paraproteinemias) ou por efeito do tratamen-
to (nefrite radioativa e sindrome de lise tumoral)®.

O diagnéstico definitivo de linfoma renal deve preen-
cher os seguintes critérios™ %, todos presentes no nosso
paciente:

1. aumento renal sem evidéncias de obstrucdo e sem en-
volvimento nodal ou de outros érgaos;

2. diagnéstico feito pela bidpsia renal;
3. insuficiéncia renal como apresentacdo inicial;
4. auséncia de outras causas para insuficiéncia renal;

5. répida melhora da funcdo renal ap6s radioterapia ou
quimioterapia sistémica.

A tomografia computadorizada mostrou-se o exame
de maiores sensibilidade e especificidade quando com-
parado a ultra-sonografia®. Sempre se deve pensar em
envolvimento renal por linfoma quando multiplas areas
homogéneas e hipodensas (com baixa atenuacao pelo con-
traste) aparecerem em regiéo perirrenal ou no parénquima
renal®. A ressonancia nuclear magnética mostrou-se (til,
especialmente naqueles doentes com contra-indicacdo ao
uso do contraste iodado®. Apesar dos meios de imagem
fornecerem indicios do diagnéstico, este s6 é obtido de
forma inequivoca através da biopsia renal.

Entre as formas de tratamento ha descri¢bes de cirur-
gias, combina¢des de quimioterapias e radioterapia®. O
tratamento convencional dos linfomas de Burkitt consiste
em quimioterapia de alta intensidade e curta duracdo,
com o obijetivo de atingir as células de crescimento rapido
com periodo de duplicacdo menor que 24 horas. Drogas
como ciclofosfamida, corticéide, vincristina, metotrexato,
doxorrubicina e citarabina séo ativas em linfoma de Burkitt.
Os protocolos mais estudados, como hiper-CVAD e CALGB,
tém mostrado cerca de 80% de remissdo completa e 50%
de sobrevida livre de doenca em quatro anos®“®. Entretanto,
o uso de metotrexato e citarabina é associado a toxicidade
renal. Além disso, a lise tumoral induzida pela quimioterapia
pode predispor a precipitacao de cristais de acido Grico nos
tdbulos renais e piora da lesao renal. Assim, em todos os pa-
cientes a fungdo renal deve ser monitorada, e em pacientes
com insuficiéncia renal hd mais dificuldade em usar essas
drogas, uma vez que a toxicidade pode ser maior.
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