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RESUMO

Introdugao: O linfoma primdrio de mama (LPM) representa cerca de 0,5% das neoplasias mamdrias, sendo considerado um tipo raro
de tumor. Alguns dos tipos de LPM, por sua vez, possuem ligagio intensa com o periodo gravidico e pds-parto em virtude do estimulo
hormonal. O objetivo deste estudo ¢é relatar um caso de LPM com apresentagio rara de linfoma de Burkitt, considerando propostas
terapéuticas eficazes para o seguimento. Relato do caso: Paciente do sexo feminino, 23 anos, portadora de tumoragio periareolar em
mama direita com aspecto de casca de laranja e crescimento rdpido hd um més, queixas flogisticas no local da lesao, bom estado geral e
sem outros sintomas associados. O quadro relatado iniciou-se sete meses apds a expulsdo fetal com feto morto. A paciente foi submetida a
biépsia da lesdo e encaminhada para seguimento ambulatorial sem sucesso, necessitando de retorno ao ambiente hospitalar por piora das
condigdes clinicas e extensio da tumoragio. Houve diagnéstico de linfoma de Burkitt, com tratamento multidisciplinar, sendo submetida
a protocolo CODOX-M de quimioterapia, com 6bito apds 22 dias de acompanhamento hospitalar. Conclusio: Este relato demonstra
uma situagio rara em uma paciente jovem, ressaltando a importincia de investigar as alteragbes mamdrias, de maneira eficaz, para um
diagnéstico precoce correto e um tratamento adequado, em todas as faixas etdrias.
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ABSTRACT

Introduction: Primary breast lymphoma (PML) represents about 0.5% of
breast cancers, being considered a rare type of tumor. Some of the types
of PML, in turn, have an intense connection with the pregnancy and
postpartum period due to hormonal stimulation. The aim of this study is
to report a case of PML with a rare presentation of Burkitt’s lymphoma,
considering effective therapeutic proposals for follow-up. Case report: A
23-year-old female patient with a peri-areolar tumor in the right breast with
orange peel aspect and rapid growth for one month, phlogistic complaints
at the lesion site, good general condition and no other associated symptoms.
'The reported condition started seven months after fetal expulsion with a dead
fetus. The patient underwent lesion biopsy and was referred to an outpatient
follow-up with unsuccessful outcome, requiring return to the hospital due
to worsening of clinical conditions and extension of the tumor. There was
a diagnosis of Burkitt’s lymphoma, with multidisciplinary treatment. She
underwent the CODOX-M chemotherapy protocol, and died after 22 days
of hospital follow-up. Conclusion: This report demonstrates a rare situation
in a young patient, emphasizing the importance of effective investigation
of breast changes so that correct early diagnosis and appropriate treatment
can be made for all age groups.

Key words: Burkitt lymphoma/drug therapy; Burkitt lymphoma/
radiotherapy; breast neoplasms/drug therapy; breast neoplasms/
radiotherapy; case reports.

RESUMEN

Introduccién: El linfoma primario de mama (LMP) representa
aproximadamente el 0,5% de los cdnceres de mama, siendo considerado
un tipo de tumor poco comun. Algunos de los tipos de LPM, a su vez,
tienen una conexién intensa con el embarazo y el posparto debido a la
estimulacién hormonal. El objetivo de este estudio es reportar un caso de
LMP con rara presentacién de linfoma de Burkitt, considerando propuestas
terapéuticas efectivas para el seguimiento. Relato del caso: Paciente, 23
afos, con un tumor periareolar en la mama derecha con aspecto de piel de
naranja y rdpido crecimiento durante un mes, quejas flogisticas en el sitio
de la lesién, buen estado general y ningtin otro. sintomas asociados. La
condicién reportada comenzd siete meses después de la expulsion fetal con
un feto muerto. El paciente fue sometido a biopsia de la lesién y fue derivado
sin éxito a seguimiento ambulatorio, requiriendo el retorno al entorno
hospitalario por empeoramiento de la clinica y extensién del tumor. Hubo
un diagnéstico de linfoma de Burkitt, con tratamiento multidisciplinario.
Se sometié al protocolo de quimioterapia CODOX-M y murié a los 22
dias de seguimiento hospitalario. Conclusién: Este informe demuestra una
situacién poco comiin en una paciente joven, enfatizando la importancia de
investigar de manera efectiva los cambios en los senos para un diagndstico
temprano correcto y un tratamiento adecuado en todos los grupos de edad.
Palabras clave: linfoma de Burkitt/tratamiento farmacolégico; linfoma de
Burkitt/radioterapia; neoplasias de la mama/tratamiento farmacoldgico;
neoplasias de la mama/radioterapia; informes de casos.
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INTRODUCAO

O cancer de mama é uma neoplasia com alta
morbimortalidade no sexo feminino. Consiste na
neoplasia maligna mais comum entre as mulheres no Brasil
e no mundo — depois do cincer de pele ndo melanoma —
e responde por cerca de 25% dos novos casos de ciAncer
a cada ano. A doenca também pode afetar homens, em
uma condigio rara, sendo apenas 1% do total de casos
da doenca'. Entre os tipos histoldgicos dessa neoplasia, os
linfomas compreendem um pequeno niimero de casos'”.
O linfoma definido como foco primério de mama, ou seja,
doenca de mama como manifestagio inicial, por sua vez,
apresenta raridade ainda maior, podendo chegar a 0,5%
de todos os cinceres de mama?>.

Na patologia em questdo, o acometimento de
linfonodos axilares ipsilaterais nio ¢ regra, podendo
estar presente ou ndo’. Na maioria dos casos, o subtipo
histolégico dos linfomas primérios de mama (LPM) é ndo
Hodgkin**>. O linfoma de Burkitt é um outro subtipo
tumoral altamente agressivo e apresenta de 10,3% de
todos os LPM®*,

A origem neopldsica dos LPM ¢ nos tecidos linfoides
periductal e perilobular da mama, podendo estar associado
com o tecido linfoide junto as mucosas"®’. O gatilho
para que isso ocorra pode ser um estimulo hormonal,
especialmente em periodo gravidico ou puerperal>>®%.

Em razdo da raridade desses tipos tumorais, nio
hd uma padronizagao terapéutica descrita. Contudo,
a quimioterapia especifica para o tipo histolégico e a
radioterapia podem ser consideradas como métodos de bom
resultado. Cirurgias terapéuticas tém descricdo divergentes
na literatura, ao contrdrio das cirurgias diagndsticas para
biépsia que sdo amplamente utilizadas™”.

O objetivo deste estudo foi descrever um caso de
LPM com apresenta¢do rara de linfoma de Burkitt.
Além disso, relatar o seguimento clinico da paciente,
incluindo propostas terapéuticas, na intencdo de
aprimorar o conhecimento sobre o cincer de mama e
suas formas menos comuns e agressivas, principalmente
em momentos de maior sobrecarga hormonal, como no
periodo gravidico-puerperal.

O estudo foi aprovado pelo Comité de Etica em
Pesquisa do Hospital Sao José do Avai, em Itaperuna/R]
(CAAE 47226121.8.0000.5288) em 15/4/2021.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, negra, 23 anos, admitida
no Servico de Ginecologia Oncolégica do Hospital Sao
José do Avai — referéncia da Regido Noroeste Fluminense
— situado no municipio de Itaperuna/R], em dezembro de
2019, em virtude de uma tumoragio de grande volume,
apresentando aspecto de casca de laranja, envolvendo
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principalmente regido periareolar de mama direita, com
um més de evolugdo e aumento progressivo (Figura 1).
De acordo com a histéria pregressa, a paciente relatava
6bito fetal hd sete meses, sendo internada e submetida
a bidpsia da lesaio mamdria com inser¢do de dreno de
penrose em um procedimento sem intercorréncias, com
alta médica subsequente e ferida cirtrgica em bom aspecto
(Figura 2). A paciente deu seguimento ambulatorial com
antibioticoterapia para acompanhamento e realizago
de exames ginecolégicos, bem como para aguardar o
resultado anatomopatoldgico da biépsia mamdria.

Figura 1. Tumoracdo mamdria direita

Figura 2. Mama apés bidpsia de lesdo suspeita



Em janeiro de 2020, retornou ao ambiente hospitalar
com laudo de neoplasia indeterminada de mama e
neoplasia do colo uterino avangado, apresentando
piora do estado geral e exames laboratoriais alterados,
enfatizando uma leucocitose (19.200) com presenca de
bastoes e metamieldcitos, além de anemia e fungio renal
prejudicada. Ademais, a paciente apresentou injudria renal
aguda (IRA), consequente a uma compressio ureteral
pela tumoragio pélvica. Tal mecanismo desencadeou
hidronefrose e dilatacio pielocalicial, sendo indicada
nefrostomia esquerda pelo servico de cirurgia geral.
A paciente mantinha estabilidade hemodinimica e
apresentou hemograma alterado.

Sete dias apés admissio, foi realizada videolaparoscopia
diagndstica evidenciando liquido livre em cavidade com
coleta para andlise. Pela hematologia, diagnosticou-se linfoma
de Burkitt, com solicitagio de exames laboratoriais para
estadiamento, avaliagio de liquor e biépsia de medula dssea.

Iniciou-se tratamento quimioterdpico apds 15 dias da
admissao atual com o protocolo CODOX-M, envolvendo
uso de doxorrubicina e vincristina, ciclofosfamida,
metotrexate, leucovorin e fator estimulador de coldnias
de granulécitos (G-CSF). Além disso, foi proposta
quimioterapia intratecal com citarabina, metotrexate e
dexametasona. Esse protocolo foi iniciado mesmo na
auséncia dos resultados dos exames solicitados previamente
por causa da piora clinica da paciente.

Apés inicio de quimioterapia, a paciente se apresentou
sonolenta e taquipneica, mantendo altera¢io no
hemograma, porém com melhora da leucocitose (3.700).
Evidenciaram-se valores extremamente elevados de
potdssio (6,5) e baixos de cdlcio (0,95). A paciente evoluiu
com quadro de acidose metabdlica critica e massa palpdvel
em hemiabdome direito. No quarto dia de protocolo, foi
observada melhora da tumora¢io mamdria, com controle
das intercorréncias previamente expostas e quadro de
pancitopenia e sindrome da lise tumoral. No quinto dia,
evoluiu com quadro grave de neutropenia, plaquetopenia
e uremia, expressando encefalopatia urémica/séptica,
crise convulsiva, hipocalcemia, sepse de foco urindrio e
sangramento gengival. Por esses motivos, houve suspensio
do esquema quimioterdpico até realizagio de didlise,
melhora clinica e reavaliagao da nefrostomia por servico
de hemodinimica.

A paciente evoluiu para instabilidade hemodinimica
com necessidade de intubagao orotraqueal por hipoxemia
e administragio de aminas endovenosas. Apesar do
quadro hemodinimico, apresentou melhora progressiva
da tumora¢io mamdria, abdome com edema de
parede a direita, petéquias no tronco e ma perfusio de
extremidades. A radiografia de térax, houve hipétese de
sindrome da anggstia respiratéria do adulto (SARA).
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Depois de 22 dias da admissio atual e trés dias apés
a suspensdo de quimioterapia, a paciente encontrava-se
em estado grave com multiplas disfuncoes orginicas,
choque séptico pulmonar, instabilidade hemodindmica
com aminas em doses elevadas, coagulopatia, IRA, acidose
mista refratdria A ventilagio mecénica e bicarbonato
(HCO,), sangramento oral e de esclera, evoluindo a
6Obito apds trés episédios de parada cardiorrespiratéria
por hipoxemia e acidose mista.

DISCUSSAO

O linfoma maligno da mama ¢ um diagnéstico raro,
podendo se manifestar de forma primdria ou secunddria
como parte de um processo metastdtico’. O caso discutido
neste estudo chama a atengio por se tratar de uma paciente
apresentando tumoragdo mamdria apés estimulo hormonal
intenso decorrente do periodo gravidico-puerperal e sem
alteragoes no restante da avaliagdo clinica®. Isso remete a
hipétese de uma patologia primdria. A idade apresentada
no estudo difere da média comum de apresentagio dos
casos de LPM, que, em sua grande maioria, acometem
pacientes em idades mais avangadas'. Contudo, estd
tipicamente representado por uma mulher jovem, sendo
compativel com o padrio do linfoma de Burkitt®.

Os critérios diagnésticos propostos para LPM incluem:
1) a mama deve ser o sitio inicial de apresentacio da
neoplasia; 2) auséncia de histéria pregressa de linfoma; 3)
auséncia de doenga neoplésica disseminada ao diagnéstico;
4) associa¢ao do linfoma com o tecido mamdrio na andlise
histopatolégica; 5) possibilidade de acometimento de
linfonodos axilares, desde que de forma simultdnea aos
mamdrios 111,

Diante do exposto, o diagnéstico clinico presuntivo
foi de neoplasia mamdria. Isso se deve 4 semelhanga entre
a maioria das malignidades de mama'. A clinica especifica
de linfoma de Burkitt possui particularidades como massa
dolorosa, geralmente no quadrante superior lateral com
inflamacio local e evolugio répida®.

Para confirmagido diagndstica, orientou-se a
investigacdo por meio de bidpsia mamdria e a condugio de
uma avaliacdo ginecoldgica complementar, a fim de avaliar
outros érgaos passiveis de acometimentos secunddrios®®.
Isso tudo auxilia no diagnéstico histopatolégico e no
estabelecimento de progndstico das pacientes acometidas.
No caso relatado, a colpocitologia, foi evidenciada
neoplasia do colo uterino avancada, provavelmente
secunddria ao processo inicial, além de um envolvimento
sistémico destacado pelos exames laboratoriais.

A avaliacio complementar inicial pode incluir
imagem por mamografia, ressonincia nuclear magnética,
ultrassonografia e tomografia computadorizada por
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emissao de pésitrons (PET-TC)¢. Contudo, nao hd
presenca de achados patognomoénicos, e as alteragoes
encontradas variam de massas e alteracoes vasculares

611 Em razio da

a comprometimento ganglionar
inespecificidade, todos os achados devem possuir
correlacio clinicorradioldgica''.

Neste estudo, notou-se, & ultrassonografia abdominal,
que a neoplasia metastatica do colo do tdtero promoveu
uma compressio ureteral e desencadeou hidronefrose
e posterior IRA. Mesmo que sem relagao direta, as
repercussoes sistémicas do LPM puderam ser esclarecidas
por uma abordagem holistica.

Apés diagnosticar a patologia e comecar a pensar no
manejo terapéutico, deve-se entender que o tratamento
de LPM ¢ varidvel na literatura'’. A terapia combinada
com quimioterapia e radioterapia é o tratamento
mais difundido e com resultados positivos. A cirurgia
terapéutica como a mastectomia nio oferece beneficios
em relagdo A sobrevivéncia e/ou recorréncia da doenga?.
A Unica conduta que possui relagdo com status axilar da
paciente ¢ a indica¢do da quimioterapia.

Todavia, ao se tratar de formas agressivas, como no
linfoma de Burkitt, a quimioprofilaxia de sistema nervoso
central (SNC) ¢ a indicagdo majoritdria mesmo que em
estdgios iniciais. Tal conduta indica melhor resultado e
reduz significativamente o risco de recaida do SNC~

Para a avaliagao do prognéstico dos linfomas de
Burkitt, relacionou-se o tipo histolégico ao grau de
comprometimento linfonodal e aos fatores de risco
apresentados por cada paciente’.

Na paciente em questdo, a proposta foi iniciar
quimioterapia sistémica associada & quimioterapia
intratecal, com o objetivo de melhorar a sobrevida da
paciente, inibir o crescimento tumoral, reduzir o risco de
acometimento do SNC, para que fosse possivel avaliar
a melhor resposta e dar seguimento ao protocolo. E por
causa do tipo histolégico agressivo, sendo desenvolvido
ap6s uma descarga hormonal intensa, pensou-se em
um prognéstico reservado com a necessidade de uma
terapéutica mais agressiva.

Ao se discutir o caso, percebe-se a importincia de um
maior embasamento cientifico quanto & propedéutica
do LPM ao se manifestar como linfoma de Burkitt pela
agressividade e raridade da neoplasia.

CONCLUSAO

Os LPM sio neoplasias raras que apresentam
crescimento rdpido, progressivo e progndstico reservado.
O diagndstico de certeza consiste em bidpsia dirigida
e andlise imuno-histoquimica. Em razao da raridade
desses tipos tumorais, ainda ndo hd uma padronizagio
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terapéutica. Porém, o mais preconizado pelas literaturas
atuais inclui quimioterapia individualizada e especifica para
o tipo histolégico, podendo ser associado a radioterapia
da mama acometida. Inclui-se ainda a profilaxia do SNC
na terapéutica de formas agressivas de LPM, mesmo que
em estdgios iniciais, pois isso pode melhorar o resultado
e reduzir o risco de recaida do SNC.

A avaliagao paraa necessidade cirurgica é controversa,
uma vez que se discute nio haver beneficios da
mastectomia em relagcdo ao risco de sobrevivéncia e
recorréncia do LPM.

Conclui-se, portanto, que o linfoma de Burkitt ¢
um subtipo tumoral de LPM com comprometimento
altamente agressivo e consequentemente apresenta um
prognéstico mais reservado. O seguimento para essas
pacientes exige abordagem mais invasiva e conforme as
repercussoes sistémicas apresentadas pela neoplasia.

Este caso demonstra uma situagio rara em uma
paciente jovem, ressaltando a importincia de investigar
as alteracbes mamdrias de maneira eficaz para que seja
realizado um diagnédstico precoce correto e um tratamento
adequado, em todas as faixas etdrias.

O estudo foi de grande relevancia para os académicos e
profissionais médicos dessa institui¢do, pois proporcionou
aprimorar o conhecimento sobre o cAncer de mama e suas
formas menos comuns e agressivas, incentivar a prética
do autoexame das mamas e rastreamento, sobretudo nos
momentos oportunos de maior sobrecarga hormonal como
no periodo gravidico-puerperal, conscientizando as mulheres
sobre o diagndstico precoce e melhor desfecho. Foi também
muito importante para o ensino e a pesquisa, pois trouxe
subsidios para que outros pesquisadores possam aprofundar
mais o tema proposto, sugerindo terapéuticas consolidadas
e totalmente eficazes para melhora do prognéstico.
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