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NOTA CLÍNICO-QUIRÚRGICA

L
a creciente incidencia de estados inmunosupresores viene facili-

tando en los últimos años la aparición de tumores de localización

y comportamiento infrecuentes. Se presenta el caso de una mujer

de 41 años VIH-positiva que consultó por disfagia alta y voz faringoláli-

ca. La exploración detectó una tumoración dependiente de la amígdala

lingual con extensión a hipofaringe y laringe, sin afectación adenopáti-

ca. Su resistencia al protocolo quimioterápico obligó a su exéresis qui-

rúrgica.

T
he higher incidence of immunosupressive status is increasing

in the last years the diagnosis of tumours of unusual location

and behaviour. We present the case of a HIV-seropositive 41

years-old woman, bearing of high dysphagia and pharyngolalic voi-

ce. The exploration showed a tumour emerging in lingual tonsil and

spreading out to hypopharynx and larynx. No lymph nodes were ob-

served. Its resistance to chemotherapy made necessary its surgical

removal.
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INTRODUCCIÓN

El tumor de Burkitt es una linfoproliferación neo-
plásica B monoclonal con susceptibilidad para ori-
ginarse en cualquier territorio con presencia de te-
jido linfoide. Clásicamente está reconocida su dis-
tribución endémica en regiones centroafricanas
con alta incidencia de paludismo, así como su pre-
sentación nodal o extranodal. Inicialmente fue des-
crito afectando sobre todo la mandíbula en niños
con edad media de siete años. Existe una varie-
dad no endémica descrita posteriormente en Esta-
dos Unidos y Europa, que afecta a niños entre
diez y doce años, con mayor implicación adenopá-
tica y de vísceras abdominales.

En pacientes inmunodeprimidos se registra una
mayor frecuencia de linfomas no hodgkinianos.
Más del 95% son de estirpe B y tienen un grado de
malignidad alto o intermedio. El linfoma de Burkitt
es la segunda variedad de linfoma por orden de
frecuencia en estos pacientes, con un 20-35% de
casos, presentando además una rápida progresión
clínica, mayor afectación extranodal y una edad de
aparición muy variable1. En adultos, el linfoma de
Burkitt ocurre en cabeza y cuello en menos del
25% de los casos, y casi siempre se presenta co-
mo adenopatía cervical2. Las localizaciones farín-
geas extranodales resultan atípicas. El tracto naso-
sinusal es el entorno cefálico más afecto después
de la mandíbula. La afectación del anillo de Wa l d e-
yer por linfoma de Burkitt es rara y suele predomi-
nar la lesión amigdalar y nasofaríngea.

Presentamos el caso de un linfoma de Burkitt
en base de lengua en una paciente VIH positivo
diagnosticada y tratada en nuestro Centro. Su atí-
pica presentación y su respuesta terapéutica nos
ha movido a comunicar su existencia, alertando en
el diagnóstico de otras lesiones con afectación de
la vía digestiva superior, revisando la bibliografía
existente y analizando los aspectos más destaca-
dos de la neoplasia.

CASO CLÍNICO

Mujer de 41 años que consulta por sensación
de cuerpo extraño faríngeo, disfagia alta y faringo-
lalia progresivas en los últimos 45 días. Se trata
de una paciente VIH-positivo que aún no había de-
sarrollado la enfermedad. Sin existir síndrome fe-
bril asociado, se trató con ciprofloxacino y antiinfla-
matorios no esteroideos bajo la sospecha inicial de
una infección de vías aéreas superiores.

La palpación cervical no detectó adenopatías. Con
hipofaringoscopia se observó una tumoración carnosa,

eritematosa y amamelonada, que se extiende desde la
amígdala lingual cranealmente a pared lateral faríngea
y pilar posterior amigdalino derechos, y caudalmente
hacia vallécula y seno piriforme derechos.

Mediante tomografía computada se confirmó la
existencia de esta tumoración en amígdala lingual
derecha con extensión a orofaringe y supraglotis,
sin afectación adenopática regional. El estudio his-
topatológico de las muestras obtenidas informó de
infiltración difusa por población celular monomorfa,
linfoblastos, que adoptaba un patrón en "cielo es-
trellado", determinado por la presencia de células
histiocitarias entre las células neoplásicas. El estu-
dio inmunohistoquímico reveló la expresión de los
antígenos CD19, CD20, CD10 Tdt, con un índice
proliferativo de alrededor del 100% (Ki-67). El
diagnóstico definitivo fue linfoma B de alto grado,
linfoblástico tipo Burkitt.

No se detectaron visceromegalias ni adepatías
en otras localizaciones. El estudio de LCR demostró
la infiltración del sistema nervioso central. La médula
ósea no estaba afecta. Las determinaciones seroló-
gicas para VEB, VHS, CMV, VHB, VHC, y toxoplas-
mosis resultaron negativas. Ninguna exploración
complementaria efectuada –radiografía de tórax,
gammagrafía con Ga6 7, ecografía hepática, tomogra-
fía computada– evidenció extensión de la lesión.

El diagnóstico fue de linfoma de Burkitt de
amígdala lingual, estadio IV de la clasificación de
Murphy (cualquier estadio previo con afectación
medular o neural) y estadio B de Ziegler (varias lo-
calizaciones extraabdominales). El paciente fue
tratado con un régimen de poliquimioterapia de
cuatro ciclos alternativos –primer ciclo con meto-
trexate a dosis altas, ciclofosfamida, vincristina y
adriamicina, y segundo ciclo con ifosfamida, etopó-
sido y citarabina a dosis altas). Dada la infiltración
neurológica recibió tratamiento intratecal con cua-
tro ciclos de metotrexate y citarabina.

Tras la poliquimioterapia se demostró la ausencia
de infiltración en sistema nervioso central, pero per-
sistía tumor en vía digestiva superior. Se intentó una
segunda pauta con metotrexate, que fue preciso sus-
pender al generar una nefritis tubulointersticial. Se
decidió entonces la exéresis de toda la amígdala lin-
gual mediante una faringoscopia directa y resección
con láser-CO2, previa práctica de traqueostomía.

El informe histopatológico detectó lesión com-
patible con linfoma de Burkitt en amígdala lingual,
con bordes de resección libres de enfermedad.
Tras una pauta de corticoterapia de 5 días y verifi-
cación de una adecuada ventilación, se retiró la
traqueostomía. 

A los 40 días de la intervención la paciente pre-
sentó tumefacción y eritema doloroso en la piel de
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la región submandibular, en la línea media por en-
cima del hioides. A las 48 horas fistuliza al exterior
pese a un tratamiento con clindamicina y penicili-
na. Esta fístula drena material alimentario a los mi-
nutos de su ingesta. Un estudio con contraste bari-
tado confirma la presencia de una fístula
hipofaringocutánea a expensas de la cavidad deja-
da por la amigdalectomía lingual (figura 1). Nuevas
tomas de muestra para estudio histopatológico y
pruebas de extensión han resultado negativos.

La paciente se encuentra clínicamente bien. Al
año del diagnóstico no hay evidencia de enferme-
dad. Ha rechazado alternativas quirúrgicas correc-
toras de su fístula, ya que con espesantes en la
comida las fugas alimentarias han cedido.

DISCUSIÓN

Las características clínicas y epidemiológicas
del linfoma de Burkitt son peculiares. Se trata de
un tumor linforreticular endémico en Centroáfrica e
inhabitual en Norteamérica y Europa. Es de hecho
el tumor más frecuente en la población infantil en

Uganda, mientras que en Estados Unidos sólo
afecta a uno de cada millón de niños3.

La forma africana o endémica se caracteriza
por una tumoración de crecimiento rápido con fre-
cuente aparición mandibular o maxilar, casi en el
60% de los casos, aunque están descritos cuadros
en nasofaringe, gónadas, estómago, etc. Resulta
inusual la afectación del bazo o ganglios linfáticos4.

La variante americana sin embargo no presenta
carácter endémico, y las tumoraciones afectan
principalmente a abdomen en un 56% de casos,
con implicación de médula ósea en un 20% y de
cuello, sobre todo como adenopatías, en un 16%5.

La etiología del tumor resulta aún hoy oscura,
como ocurre con el resto de linfomas. El virus de
Epstein-Barr está sin duda implicado en su patoge-
nia, ya que la seroprevalencia en la variante endémi-
ca alcanza el 98% de los casos, pero sólo llega al
25% en la no endémica, donde además la detección
de títulos elevados anti-cápside viral parece relacio-
narse con un peor pronóstico de la enfermedad6.

El diagnóstico de confirmación lo proporciona la
valoración anatomopatológica e inmunohistoquímica
de las muestras obtenidas para biopsia. Se trata de
una lesión descrita como "en cielo estrellado", por la
presencia de histiocitos intercalados en un tejido
monomorfo linfoblástico con núcleos redondos y
cromatina condensada en varios nucleolos. No de-
be dejarse de lado el estudio de extensión mediante
pruebas de imagen, así como la detección de even-
tual afectación medular y/o neurológica, mediante
biopsia y punción lumbar respectivamente. El diag-
nóstico diferencial ha de plantearse con lesiones
susceptibles de presentarse en las amígdalas lin-
guales: hipertrofias benignas crónicas, agudizacio-
nes inflamatorias inespecíficas, flemón-absceso del
dorso de lengua, micosis invasivas, quistes dermoi-
des de la línea media, adenitis específicas -tubercu-
losis, lúes, sarcoidosis...-, granulomatosis de We g e-
n e r, y finalmente tumoraciones malignas de la
región: carcinoma espinocelular, adenocarcinoma,
plasmocitoma, rabdomiosarcoma, tumores neuroec-
todérmicos, carcinoma indiferenciado, y, por su-
puesto, cualquier variante linfomatosa.

El linfoma de Burkitt con afectación del anillo de
Waldeyer es muy infrecuente. La serie de Annais-
sie de 1985 sobre 34 casos sólo detecta afectación
a este nivel en 2 de ellos, pero incluso en estos ca-
sos se trataba de la extensión regional desde otro
origen primario7, lo cual hace de este caso una lo-
calización excepcional, máxime cuando está descri-
ta una característica asociación con metástasis
ganglionares cervicales en el 80% de los casos. El
entorno faringolaríngeo se halla muy limitado en su
presentación, aunque existen casos documentados

Figura 1. Identificación con contraste baritado de la fístula
hipofaringocutánea postamigdalectomía láser.



de linfoma de Burkitt en amígdalas palatinas8 - 1 0, es-
pacio parafaríngeo11, laringe-tráquea1 2 o glándula ti-
r o i d e s1 3. La revisión efectuada en la literatura mun-
dial de los últ imos 10 años nos ha permitido
detectar sólo un caso similar de linfoma de la va-
riante endémica en un varón de 14 años en el dor-
so de la lengua con rápida afectación del maxilar
i n f e r i o r1 4, presentado en conferencia clínica. 

Tanto la clasificación de Murphy como la de
Ziegler, ambas de 1977, son válidas para estadiar
el tumor y pronosticar la respuesta al tratamiento,
aunque ello parece tener un valor más relevante
en la variante africana. Así, los estadios iniciales
parecen tener mejor pronóstico en la forma endé-
mica, pero en los estadios más avanzados es la
forma americana la que evidencia mayores índices
de supervivencia. Remitimos al lector a otras co-
municaciones donde se detallan más en profundi-
dad estas clasificaciones4,15.

La pauta terapéutica debe instaurarse lo antes
posible tras el diagnóstico, y el intervalo entre los ci-
clos de poliquimioterapia ha de reducirse en lo posi-
ble, habida cuenta del rápido tiempo de duplicación
del tumor. La mayoría de estos protocolos incluyen
ciclofosfamida y metotrexate, así como la profilaxis
intratecal, ya que induce la remisión y previene reci-
divas sistémicas. La respuesta a la quimioterapia
evidencia índices de respuesta y/o remisiones del
90% en el estadio I de Murphy, pero se limitan al
18% en los estadios III1 6, por lo que los actos quirúr-
gicos se limitan a la exéresis de restos tumorales.

La presentación de tumores de Burkitt en eda-
des no infantiles resulta atípica, y se ve favorecida
por la concomitancia de estados inmunodepreso-
res como el síndrome de Wiskott-Aldrich, ataxia-te-
langiectasia, síndrome de Chediak-Higashi, y por
encima de todos el SIDA. Más del 95% de casos
de LNH en pacientes VIH-positivos son de fenotipo
B y tienen grado de malignidad intermedio o alto.
En estas condiciones, el papel del agente transfor-
mante que ejerce el VEB en la forma endémica lo
asume el VIH. Este promueve la expresión de cito-
cinas inmunoblásticas cuyas funciones redundan
en la activación de los oncogenes c-myc por trans-
locaciones en el cromosoma 8, del ras por muta-
ciones, o del bcl-6 y bcl-2 por disregulaciones, sin
olvidar la inactivación del antioncogen p531 7. Así,
el VIH no influye sólo en la expansión policlonal de
los linfocitos B a través de las interleucinas-6, 10 y
12, sino que aminora la respuesta al tratamiento y
obliga cada vez con mayor frecuencia a abordajes
quirúrgicos hasta ahora desaconsejados en estas
lesiones.

La prevalencia del SIDA favorece la aparición
de linfomas de alto grado de agresividad, con lo-
calización y comportamiento atípicos. En disfagias
altas en pacientes seropositivos debe plantearse la
posibilidad diagnóstica del tumor de Burkitt en el
anillo de Waldeyer. La accesibilidad tumoral permi-
te el control de la respuesta de la enfermedad me-
diante biopsia, pero las alternativas quirúrgicas no
son desdeñables en estas circunstancias.
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