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Posta¢ brzuszna chloniaka Burkitta
o obrazie klinicznym raka jajnika.
Opis przypadku i przegla
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Streszczenie
Chfoniak Burkitta zaliczany jest do bardzo agresywnych chfoniakdw nieziarniczych z komdrek B. Wystepowanie je-
go brzusznej postaci z zajeciem wewnetrznych narzadow ptciowych nalezy do rzadkosci.
Cel pracy: Celem pracy byta analiza przypadku 27-letniej chorej leczonej z powodu brzusznej postaci chifoniaka Bur-
kitta. Obecnos¢ obustronnych guzow jajnika z wodobrzuszem i dolegliwosciami bolowymi oraz stezenie CA 125
w surowicy powyzej 900IU/ml wskazywaly na pierwotnego raka jajnika.
Srédoperacyjnie stwierdzono zaawansowana chorobe nowotworowa w jamie brzusznej. Usunieto obustronnie
zmienione guzowato przydatki oraz sie¢ wieksza. Dokonano resekcji guza nowotworowego okolicy zastawki kret-
niczo-katniczej celem prewengji niedroznosci przewodu pokarmowego. W ostatecznym badaniu histopatologicz-
nym rozpoznano chfoniaka Burkitta.
Zastosowano chemioterapie wg schematu COP, a nastepnie wg programu CODOX-M+IVAC. Mimo zaawansowa-

nej choroby nowotworowej leczenie to pozwolito na uzyskanie ponad 36-miesiecznej remisji nowotworu trwajacej

do chwili obecne.

Whioski: Brzuszna postac¢ chfoniaka Burkitta moga charakteryzowac objawy kliniczne i laboratoryjne sugerujace ra-
ka jajnika co powoduje, Ze pierwszym etapem leczenia jest u tych chorych zabieg operacyjny.

Podstawowa metoda leczenia chorych na chfoniaka Burkitta pozostaje jednak chemioterapia. Nawet w zaawanso-
wanej klinicznie brzusznej postaci choroby celowana chemioterapia daje szanse na wyleczenie, lub przynajmniej uzy-
skanie dfugotrwatej remisji choroby.
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Summary

Primary Burkitt [ymphoma is a lymphoblastic B-cell malignant tumor with very aggressive course. Its abdominal form
involving internal genital organs is very rare.

Case: We report the case of 27-year-old woman treated for abdominal Burkitt lymphoma. The patient presented
bilateral ovarian tumors with ascites, pain and elevated CA 125 over 900 IU/ml. During laparotomy an advanced
neoplasmatic disease involving internal genital organs has been diagnosed. Bilateral salphingo-oophorectomy and
omentectomy have been performed. Additionally, the neoplasmatic tumor from ileo-coecal region has been res-
sected in order to prevent ileus. Pathologic examination has revealed an abdominal Burkitt lymphoma. After sur-
gery, polychemotherapy has been administered (COP followed by CODOX-M+IVAC). The patient, 36 months after
surgical treatment, remains under the control of our Department. No signs of recurrence have been detected so far.
Conclusions: The presence of primary abdominal Burkitt lymphoma may include clinical and laboratory findings
suggesting the presence of ovarian cancer.

Chemotherapy appears to be an essential therapeutic management for all forms of Burkitt lymphoma. Clinically
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advanced Burkitt lymphoma may be successfully managed with chemotherapy.

Key words: Burkitt lymphoma / ovary / diagnostics / treatment /

Wstep

Opisany po raz pierwszy w 1958 r. przez chirurga Dennisa
Burkitta i nazwany od jego nazwiska nowotwor, jest bardzo
agresywnym chfoniakiem nieziarniczym z komdrek B [1, 2].
W wigkszosci przypadkdéw wystepuje w lokalizacji pozawezto-
wej, lub jako ostra biataczka limfoblastyczna (FAB L3 ALL)
[1,2].

Rozpoznawany jest rzadko i charakteryzuje go bardzo dy-
namiczna progresja choroby. Bez leczenia przezycie liczone
jest w tygodniach [3, 4]. U wigkszosci chorych jego wystepo-
waniu towarzyszy translokacja fragmentu chromosomu 8 za-
wierajacego gen c-myc na chromosom 14, czego wynikiem jest
utrata kontroli nad wzrostem i proliferacja komoérki przez pro-
dukt tego genu [1, 2, 3]. Uwaza sig, ze zaburzenie to zapoczat-
kowuje rozwoj 80% chtoniakéw Burkitta, a pozostate 20% jest
zwigzane z translokacjami t(2;8) (pl12;q24) oraz t(8;22)
(q24;q11) [1,2,3].

Znane s trzy typy chtoniaka Burkitta: endemiczny, towa-
rzyszacy niedoborom immunologicznym i sporadyczny [2, 3].

Wariant endemiczny, kojarzony w 95% przypadkéw z in-
fekcja wirusem Ebstein-Barr, spotykany jest gtéwnie w kra-
jach Srodkowej Afryki[1, 2, 3, 4].

Typ chloniaka Burkitta towarzyszacy niedoborom immu-
nologicznym jest czesto rozpoznawany u 0sob zakazonych wi-
rusem HIV [2, 5].

Posta¢ sporadyczna wystepuje z kolei na calym $wiecie,
a jej czestos¢ szacuje sie¢ na 1-2% wszystkich nowotworow
uktadu chtonnego u dorostych w Europie Zachodniej i w Sta-
nach Zjednoczonych. Wigkszos¢ chorych stanowia osoby do
40 roku zycia [1, 2, 6].

U dorostych chorych z postacia sporadyczng oraz postacia
zwigzang z niedoborem odpornosci spotyka si¢ lokalizacje
pozaweztowa nowotworu z zajeciem narzadow jamy brzusz-
nej, w tym jajnikdw i przewodu pokarmowego [1, 2, 5, 6, 7].

Opisano tez inne umiejscowienie pozaweztowe chioniaka,
w tym w gruczotach piersiowych [2, 4]. Gdy nowotwor rozwi-
ja si¢ w jajnikach i/lub jajowodach, stwierdza si¢ zmiany guzo-
wate w miednicy mniejszej i bole, a obraz kliniczny moze su-
gerowac raka jajnika [6, 8, 9, 10].
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U tych chorych wyniki badan obrazowych i laboratoryj-
nych z reguly nie wskazuja na chorobe uktadu chionnego,
a nowotwor rozpoznawany jest wtedy podczas laparotomii
wykonanej z powodu guza jajnika [7, 8, 9, 10, 11]. Taka wta-
$nie, bardzo rzadka sytuacje kliniczng ilustruje opisany poni-
zej przypadek.

Cel pracy

Celem pracy byta analiza przypadku 27-letniej chorej
leczonej z powodu brzusznej postaci chfoniaka Burkitta z za-
jeciem wewnetrznych narzaddéw plciowych, u ktdrej przed-
operacyjny obraz kliniczny wskazywat na pierwotnego raka
jajnika.

Opis przypadku

27-letnia chora, nierddka, zostata przyjeta do Kliniki Gi-
nekologii Onkologicznej w lipcu 2004 r. z powodu obustron-
nych zmian guzowatych w jajnikach z towarzyszacym wodo-
brzuszem. Dotychczas nie byta operowana, regularnie mie-
sigczkowala, nie rozpoznawano u niej innych przewlektych
chordb. Zgtaszata powigkszanie si¢ obwodu brzucha od 6 ty-
godni i nasilajace si¢ bole w podbrzuszu oraz w odcinku krzy-
zowym kregostupa. Nie zaobserwowata utraty masy ciata. Nie
rozpoznawano dotychczas chorob nowotworowych u chorej
iu jej krewnych pierwszego i drugiego stopnia.

W badaniu przedmiotowym stwierdzono miernie nasilone
wodobrzusze. W dwurecznym badaniu ginekologicznym roz-
poznano obustronne guzy jajnikow, bez innych nieprawidto-
wosci. W badaniu ultrasonograficznym zobrazowano macicg
prawidtowego ksztattu i wielkosci oraz lite, obustronne guzy
przydatkow. W obrazie radiologicznym klatki piersiowej nie
stwierdzono cech przerzutow nowotworu do ptuc.

W badaniach laboratoryjnych w surowicy krwi wystgpo-
waly podwyzszone stezenia CA 125 (920,91U/ml) i CA 15.3
(82,11TU/ml). Stezenia CEA (0,337ng/ml), AFP (1,04IU/ml),
PRL (271pIU/ml) i testosteronu (0,14ng/ml) byly w granicach
norm laboratoryjnych. W morfologii krwi stwierdzono mig-
dzy innymi: Hb 12,0g/dl, RBC 4,09x10%pl, Hct 34,7%, MCV
84,8f1, MCHC 34,6g/dl, WBC 10,69x10*/ul, PLT 407x10%/L;
CRP 29,1mg/l, stezenie bilirubiny catkowitej 0,2mg/ml.
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Chorg zakwalifikowano do laparotomii. Podczas operacji
stwierdzono 300ml wolnego ptynu w jamie otrzewnej, lity guz
lewego jajnika o $rednicy 9cm, lity guz prawego jajnika o sred-
nicy 6cm, guzy o $rednicy 2cm na powierzchni trzonu macicy
1 zatamka pecherzowo-macicznego. W krezce jelita cienkiego
wystepowaly liczne zmiany guzowate o Srednicy do Scm,
w okolicy zastawki kretniczo-katniczej — guz o $rednicy 10cm,
na jelicie cienkim i grubym oraz w przyczepkach sieciowych -
guzki o $rednicy do 2-3cm. Na otrzewnej $ciennej, sieci wigk-
szej oraz na powierzchni watroby bardzo liczne drobne guzki.
Wezty chtonne okotoaortalne byty palpacyjnie wyczuwalne.

Wynik srodoperacyjnego badania histopatologicznego byt
watpliwy - zmiana zlosliwa, nie mozna wykluczy¢ chtoniaka.
Usunig¢to obustronnie zmienione nowotworowo przydatki
i dokonano resekcji sieci wigkszej. W celu prewencji niedroz-
nosci przewodu pokarmowego wycieto guz okolicy zastawki
kretniczo-katniczej. W ostatecznym badaniu histopatologicz-
nym rozpoznano chioniaka linii B o wysokim stopniu zfosli-
wosci. (Fotografia 1).

Obraz morfologiczny i immunohistochemiczny odpowia-
dat chtoniakowi Burkitta z ekspresja CD20, CD79a, CD10,
c-myc, bel6, bel2 (w czgsci komorek chtoniaka) oraz wysokim
wskaznikiem proliferacji Ki67 (>90%), brakiem ekspresji
CD3 i Tdt. (Fotografia 2, 3).

Po operacji wykluczono infekcje HIV. Wykonano punkcje
szpiku kostnego uzyskujac liczne grudki szpiku, ktore w obra-
zie mikroskopowym cechowat bogatokomoérkowy obraz, z ce-
chami niewielkiego sttuszczenia. Stwierdzono przesunigcie
proporcji pomigdzy wiasciwymi uktadami krwiotworczymi na
korzys¢ ukladu granulocytarnego, z niewielkim odmtodze-
niem tego uktadu, jednak bez istotnych cech dysplastycznych
1 nieprawidfowosci erytropoezy. Megakariocyty 1 ich prekur-
sory byly bardzo liczne, w czesci z cechami makrocytozy,
w wigkszosci z prawidtowa funkcja ptytkotworceza.

Przebieg pooperacyjny powiktany byt obecnoscia ropni
migdzypetlowych, potwierdzonych badaniem tomografii
komputerowej. Zatozono drenaz przezskorny ropni pod kon-
trola ultrasonograficzna i ewakuowano tres¢ ropna uzyskujac
poprawg stanu ogdlnego chorej. W 11 dobie po operacji roz-
poznano przetoke jelitowa, ktora leczono zachowawczo z do-
brym koncowym efektem. Ze wzgledu na przedstawione wy-
zej powiktania odstagpiono poczatkowo od intensywnej che-
mioterapii wg schematu dla chtoniaka Burkitta i podano 2 cy-
kle COP (cyclofosfamid, winkrystyna, predmison). Od wrze-
$nia do grudnia 2004 r. (2-5 miesigcy po operacji) kontynu-
owano chemioterapi¢ wg programu CODOX-M+IVAC. Mi-
mo znacznego zaawansowania choroby nowotworowej w mo-
mencie jej rozpoznania uzyskano ponad 36-miesigczng remisje
nowotworu, trwajaca do chwili obecnej. Poczatkowo znacznie
podwyzszone stezenie CA 125 wuleglo normalizacji
(10,22IU/ml). Chora przyjmuje niskodawkowa terapi¢ hormo-
nalng celem prewencji objawow wypadowych, zyje bez cech
wznowy i znajduje si¢ pod stataq kontrola osrodka onkologicz-
nego.

Dyskusja
Pierwotny chioniak jajnikow jest nowotworem wystepuja-

cym rzadko, stanowiac 0,5% wszystkich lokalizacji chtonia-
kéw nieziarniczych i 1,5% nowotwordw ztosliwych jajnika
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Fot. 1. Jajnik prawy z naciekiem chtoniaka Burkitta. HE.
Powiekszenie 200X.

Fot. 2. Odczyn immunohistochemiczny z przeciwciatem przeciwko Ki67
w chfoniaku Burkitta (DAKO, klon MIB-1). Powigkszenie 200X.

Fot. 3. Odczyn immunohistochemiczny z przeciwciatem przeciwko
CD79a w chfoniaku Burkitta (DAKO, JCB117). Powigkszenie 200X.
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[10, 12]. Wedtug Fox i Langley dla zréznicowania pierwotne-
go chioniaka jajnika od czesciej wystgpujacego chtoniaka jaj-
nika o charakterze przerzutowym konieczne jest, aby nowo-
twor uznany za pierwotny byl w momencie rozpoznania ogra-
niczony wylacznie do jajnikow z ewentualnym szerzeniem si¢
nowotworu na otaczajace tkanki i wezty chtonne, ale bez obec-
nosci komorek nowotworowych we krwi obwodowej 1 w szpi-
ku kostnym oraz by od momentu rozpoznania nowotworu do
ewentualnego zdiagnozowania innych, pozajajnikowych
ognisk choroby uptyneto co najmniej kilka miesigcy.

U pozostatych chorych, podobnie jak to miato miejsce
w opisanym przypadku, nie mozna z catkowita pewnoscia
stwierdzi¢, czy ma si¢ do czynienia z pierwotnym czy z prze-
rzutowym chtoniakiem nieziarniczym jajnika [13].

Ustalenie, czy chtoniak Burkitta jajnika ma charakter
pierwotny, czy przerzutowy jest istotne dla okreslenia rokowa-
nia u chorych. W przypadku zmian pierwotnych 5-letnie prze-
zycie szacuje si¢ na 35-46% [13, 14, 15]. Zajecie przez nowo-
twor licznych narzaddw jamy brzusznej znacznie pogarsza ro-
kowanie [10].

Uwaza sig, ze przedoperacyjne rozpoznanie chtoniaka jaj-
nikow jest bardzo trudne, co potwierdza przedstawiony przy-
padek [5, 7, 8, 9, 10, 14]. Wplywa na to wiele czynnikow,
w tym opisywane w pismiennictwie niecharakterystyczne ob-
jawy kliniczne, jak bdl w podbrzuszu, nudnosci, wymioty, za-
parcia, czy tez krwawienia z przewodu pokarmowego [1, 5, 8,
9, 10]. Znalazto to potwierdzenie w prezentowanym przypad-
ku. Podwyzszone stgzenie CA 125 w surowicy, chociaz opisy-
wane jako towarzyszace chtoniakowi Burkitta, wskazuje ra-
czej na nieporownywalnie czgéciej wystgpujacego raka jajnika
[10, 12]. Takze wyniki badan obrazowych moga sugerowac ra-
ka jajnika, lub lity guz germinalny [5 ,6, 9, 10]. Taka wtasnie
sytuacja miata miejsce w opisanym przypadku.

U leczonej przez nas chorej, podobnie jak w innych po-
dobnych przypadkach opisywanych w pismiennictwie [6, 9,
10, 11, 12, 14, 16, 17], leczenie rozpoczgto od zabiegu opera-
cyjnego, nie podejrzewajac choroby nowotworowej ukladu
chtonnego. Wobec $rodoperacyjnego potwierdzenia ztosliwe-
go charakteru guzow jajnikow, podobnie jak w przypadkach
opisanych przez innych autoréw, usunigto obustronnie zmie-
nione przydatki [10, 11, 12, 16, 17].

Wedtug Weingertner i wsp. celem zabiegu operacyjnego,
od ktorego ze wzgledu na mato charakterystyczny obraz kli-
niczny rozpoczyna si¢ leczenie, jest potwierdzenie rozpoznania
chtoniaka na podstawie biopsji z guza bez koniecznosci usu-
wania przydatkow [10]. Takie postgpowanie daje jednoczes$nie
szans¢ pewnej czgsci tych kobiet na zachowanie ptodnosci.
Radykalne leczenie operacyjne tych chorych nie wptywa na
rokowanie [10, 17].

Dodatkowym argumentem na rzecz proby zachowania jaj-
nikéow u chorych przed planowana chemioterapia sa wyniki
prac nad zastosowaniem lekéw umozliwiajacych zachowanie
czynnosci jajnikow mimo stosowanej chemioterapii [18]. Prze-
glad pismiennictwa pokazuje jednak niezbicie, ze w zdecydo-
wanej wigkszosci przypadkéw chioniaka Burkitta jajnikow,
gdy rozpoznano nowotwor ztosliwy jajnikéw bez precyzyjne-
go okreslenia jego typu, postgpowano tak jak w odpowiednim
zaawansowaniu raka jajnika [10, 11, 12, 14].
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Poglady badaczy sa zgodne, ze rola metody chirurgicznej
w leczeniu chorych z chtoniakami nieziarniczymi jajnika jest
niepodwazalna w sytuacjach wystapienia ostrych wskazan
chirurgicznych, jak krwawienie do jamy otrzewnowej, czy tez
niedroznos¢ przewodu pokarmowego [14, 17].

Leczeniem z wyboru we wszystkich stopniach zaawanso-
wania klinicznego chtoniaka Burkitta jest systemowa chemio-
terapia [2, 5, 6, 8, 10, 12, 15, 16]. Ma ona na celu uzyskanie
catkowitej remisji. Tylko ta odpowiedz daje szans¢ wyleczenia,
lub dtugotrwalego przezycia [10, 14, 15]. Chemioterapia jest
oparta na schematach CODOX-M+IVAC (wysokie dawki
metotreksatu wraz z cyklofosfamidem i doksorubicyna na-
przemiennie z wysokimi dawkami arabinozydu cytozyny
z ifosfamidem i etopozydem). U czgsci chorych stosuje si¢ tak-
ze schematy CHOP (cyklofosfamid, doksorubicyna, winkry-
styna, prednizon) i CHOP-B (dodatkowo bleomycyna) [1, 2,
10, 12, 15, 16]. Obiecujace wydaje si¢ takze zastosowanie im-
munoterapii (rituximab, Campath) [2, 12, 15]. Najczestsza
przyczyna niepowodzen jest szybka progresja choroby, moga-
ca prowadzi¢ do opornosci na prowadzone leczenie oraz szyb-
ki postep choroby w krytycznych lokalizacjach, tj. w osrodko-
wym uktadzie nerwowym, jamie brzusznej i srodpiersiu [2, 14].

Z tego wzgledu do standardu leczenia chtoniaka Burkitta
nalezy profilaktyka zmian w o$rodkowym uktadzie nerwo-
wym [4]. Szanse na wyleczenie wzrastaja w miar¢ intensywno-
sci chemioterapii [15]. W opisywanym przypadku, po uzyska-
niu ostatecznego wyniku badania histopatologicznego, zasto-
sowano adjuwantowg chemioterapig. W efekcie osiggnigto
dtugotrwatg remisj¢ choroby. W przypadku, gdyby miat miej-
sce brak reakcji na pierwotng chemioterapi¢ lub wznowa no-
wotworu przed uptywem 12 miesigcy, nalezatoby rozwazyc
chemioterapi¢ wysokich dawek z nastgpowym przeszczepem
szpiku [15].

Podstawowym czynnikiem rokowniczym w przypadkach
chtoniaka Burkitta, jest stopien zaawansowania choroby no-
wotworowej w momencie jej rozpoznania [2, 10, 14, 17].

Pacjenci z wczesng postacig choroby, lepiej, niz osoby
z rozsiewem nowotworu w jamie brzusznej odpowiadaja na
chemioterapi¢ [9, 15]. Do innych czynnikéow decydujacych
o rokowaniu u chorych zalicza si¢ ich wiek, obecnos¢ ognisk
pozaweztowych nowotworu oraz stan ogdlny. Za zle rokujace
uwaza si¢ wiek powyzej 60 lat, wigcej niz jedno ognisko poza-
wezlowe i zty stan ogolny [2, 15].

W opisanym przypadku, 27-letnia chora w dobrym stanie
ogblnym posiadata liczne ogniska pozaweztowe, a wigc rozpo-
czynajac leczenie trudno byto okresli¢ u niej rokowanie. W tej
sytuacji uzyskanie dtugotrwatej remisji nalezy wigc uznac za
niewatpliwy sukces.

Podsumowujac nalezy podkreslic, ze brzuszng postac
chioniaka Burkitta moga charakteryzowaé objawy kliniczne
i laboratoryjne sugerujace raka jajnika, co powoduje, ze
pierwszym etapem leczenia jest u tych chorych zabieg opera-
cyjny. Podstawowa metodg leczenia chorych na chioniaka
Burkitta pozostaje jednak chemioterapia. Nawet w zaawanso-
wanej klinicznie brzusznej postaci choroby celowana chemio-
terapia daje szans¢ na wyleczenie, lub przynajmniej uzyskanie
dtugotrwatej remisji choroby.
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