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ABSTRACT

Veer opmerksom pa
hurtigt voksende havelser
i ansigtet hos bgrn

Baggrund - Burkitts lymfom er et hgjmalignt B-
cellelymfom tilherende gruppen af non-Hodgkin
lymfomer. Sygdommen har ubehandlet et seer-
deles aggressivt forleb, hvor fordobling af tu-
mor kan forekomme indenfor 24 timer. Bur-
kitts lymfom inddeles i tre varianter. Endemisk
variant, der primeert optreeder hos mindre bern i
Afrika og oftest findes i ansigtsskelettet. Sporadisk
variant, der forekommer hos unge overalt i
verden, seedvanligvis i abdomen samt den
immundefektassocierede variant, som ses hos HIV-
positive patienter. Atiologien er ukendt, men Ep-
stein-Barr virus har en patogenetisk betydning ved
den endemiske variant. | dette patienttilfeelde var der
ikke Epstein-Barr virus-relation. Diagnosen stilles
ved histologisk undersegelse, blodprove, cytologi
og lumbal punktur. Hurtigt indsesttende behandling
med kortvarig, intensiv. kombinationskemoterapi
medferer, at ca. 90 % opnar komplet sygdomsre-
mission.

Patienttilfselde — En 3Y2-arig kaukasisk dreng blev
henvist fra egen tandlaege med henblik pa diagno-
stik og behandling af en hurtigt voksende hzevelse
i hojre side af overkaeben. Biopsi af haevelsen samt
supplerende udredning verificerede diagnosen Bur-
kitts lymfom stadie IV med affektion af centralner-
vesystemet (CNS). Kortvarig intensiv behandling
med kombinationskemoterapi blev iveerksat, og
ved seksugerskontrol viste MR-scanning komplet
sygdomsremission. MR-scanning efter tre maneder
viste recidiv af tumorceller i CNS, og fornyet kombi-
nationskemoterapi blev iveerksat.

Konklusion — En hurtigt voksende haevelse i an-
sigtsskelettet hos bern kan veere et symptom pa
en malign sygdom, som kreever hurtig udredning.
Hurtig diagnostik og opstart af kombinationskemo-
terapi er vigtig for prognose af Burkitts lymfom.
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urkitts lymfom (BL) er et hgjmalignt lymfom af B-cel-

le-feenotype og udger i den vestlige verden 1-2 % af

non-Hodgkin-lymfomerne (NHL) hos voksne. I Dan-

mark er der i perioden 2000-2009 arligt rapporteret
gennemsnitlig 11 nye tilfeelde af BL (1). Tumoren har ubehand-
let et seerdeles aggressivt forlgb, hvor fordobling af tumorcel-
ler kan forekomme indenfor 24 timer (2). BL blev fgrste gang
beskrevet i 1958 af Dennis Burkitt som et sarkom i keeberne hos
afrikanske bgrn (3). BL inddeles i tre epidemiologiske varian-
ter: endemisk, sporadisk og immundefektassocieret.

Den endemiske variant forekommer overvejende i Afrika
omkring akvator og ses hos bgrn i 3-7-arsalderen med en
dreng-pige-ratio pd 2:1 (4). Tumoren er oftest lokaliseret til kee-
berne, kindbenet og gjenhulen, men forekommer ogsa hyppigt
i abdomen, nyrerne og glandula thyreoidea (5). Involvering
af centralnervesystemet er hyppigt forekommende, hvor der
findes hjernenerveparese og lymfomceller i spinalveaesken (6).
Ztiologien er ukendt, men Epstein-Barr virus har patogenetisk
involvering ved endemisk BL, hvor virus findes hos neasten 100
% af patienterne (7).

Den sporadiske variant forekommer overalt i verden og ud-
gor 1-2 % af de maligne NHL hos voksne og 50 % af de maligne
NHL hos bgrn i den vestlige verden (8). Ztiologien er ukendt,
og tumoren optrader i en senere alder med medianalderen pé
ca. 30 &r og en mand-kvinde ratio pa 3:1 (2). Abdomen er den
hyppigste lokalisation, mens lokalisation til keeberne og an-
sigtsskelettet er sjeelden (9). Involvering af centralnervesyste-
met er ligeledes sjeelden, men alle hjernenerver kan afficeres,
dog hyppigst nervus ophtalmicus og nervus facialis (10).

Immundefektassocieret BL ses hyppigere
CVINEORD hos HIV-positive patienter involverende pri-
Burkitt Lymphoma; )1t abdomen og knoglemarven (2). BL udger
histopathology; .
jaw; sporadic; ca. 25-40 % af de HIV-associerede NHL og er
treatment ikke sjeeldent den fgrste sygdomsmanifestation
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hos HIV-positive patienter (2). Ved immundefektassocieret BL
er sygdommen ofte klinisk udbredt pa diagnosetidspunktet og
ikke sjeeldent med stor ekstranodal tumorbyrde i knoglemarven
11).

BL praesenterer sig forskelligt afhaengigt af typen og lokali-
sationen. Involvering af ansigtsskelettet forekommer hyppigst
ved endemisk BL med lgsning og displacering af teender, hur-
tigt voksende havelse, fgleforstyrrelser, gingival hyperplasi,
ansigtsasymmetrier, nasal obstruktion, havede lymfekirtler
og tonsilleer haevelse (4,7). Radiologisk ses opklaring i knoglen
med udviskning eller total destruktion af de normale anatomi-
ske strukturer og displacering af teender og tandanlaeg. Denne
displacering, beneevnt "flowting teeth”, er karakteristisk for BL.
Displacerede teender kan flytte sig tilbage i alveolerne igen ef-
ter kemoterapi, hvor tumor svinder (9). Sporadisk BL optrader
fortrinsvis i abdomen med mavesmerter, ascites, tarmblgdning,
ileus og tarmperforation (10).

Der findes ikke et enkelt diagnostisk kriterium for BL, hvor-
for diagnosen stilles pd baggrund af en udredning af involveren-
de anamnese, klinisk- og billeddiagnostisk undersggelse, biopsi
med immunbhistologisk undersggelse og, hvis muligt, friskt veev
med efterfglgende flowundersggelse, lumbalpunktur og under-
sogelse af blod og knoglemarvsaspirat. BL stadieinddeles pa
baggrund af de kliniske symptomer og udbredelse i Ann Arbor
Kklassifikationen af maligne lymfomer (Tabel 1). Hurtig diagno-
stik er vigtig som fplge af den hgje proliferationsrate (2).

Klassificering af Burkitts lymfom

Stadier Beskrivelse

Stadie | Maligne celler i en enkelt region. Saedvanligvis en
lymfeknude eller et organ. Der er sjeeldent symptomer.

Stadie Il Maligne celler i to separate regioner. Begge regioner
befinder sig pa samme side af diafragma.

Stadie Ill Maligne celler i flere regioner og pa begge sider
af diafragma.

Stadie IV Dissemineret involvering af flere ekstralymfatiske

organer. Herunder lever, lunger, knoglemarv og
centralnervesystem.

Tabel 1. Klassificering af Burkitts lymfom efter Ann Arbor Staging
System.

Table 1. Classification of Burkitt Lymphoma according to Ann
Arbor Staging System.

Histologisk ses et karakteristisk ensartet morfologisk billede
ved de tre typer af BL, bestdende af en solid lymfompopulation
med et hgjt antal apoptoser med spredte pyknotiske kerner,
hvor benigne makrofager fagocyterer apoptoselegemerne re-
sulterende i det karakteristiske histologiske billede med beteg-
nelsen ”starry sky”. Tumorcellerne er ensartede med middel-
store, runde kerner, og et ensartet kromatin indeholdende flere
sma nukleoler. Cytologisk ses BL-celler karakteriserede ved et
dybt basofilt cytoplasma med vakuoler (2).
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Den hurtige veekst af BL gor det meget fglsomt for kemoterapi,
hvorimod stralebehandling og kirurgi er uegnet til behandling af
sygdommen (12). Hurtig indseettende behandling med kortvarig,
intensiv kombinationskemoterapi har medfgrt, at ca. 90 % opnar
sygdomsremission, og 65-80 % bliver helbredt (13-15). Immun-
defektassocieret BL og HIV udggr et specielt behandlingsproblem
som fplge af tumorudvikling p& diagnosetidspunktet og kombina-
tionsbehandling med antiretrovirale medikamenter (16), hvorfor
overlevelsen er lavere ved denne variant af sygdommen. BL er
meget kemosensitivt, hvorfor der er risiko for udvikling af tumor-
lysesyndrom, som er en alvorlig og behandlingskraevende kompli-
kation til behandling med kemoterapi (2). Tumorlysesyndrom er
karakteriseret ved metaboliske forstyrrelser, som opstér ved stort
tumorhenfald (2). Disse omfatter hyperkalieemi, hyperurikaemi,
hyperfosfateemi og sekundeer hypocalcaemi. Ubehandlet med-
forer tumorlysesyndrom en mortalitet pd 50-100 % pa grund af
akut nyresvigt eller hjertestop (17).

Behandling af BL med kortvarig, intensiv kombinationske-
moterapi har en god prognose, hvorimod prognosen er dérlig
ved sygdomsrecidiv og behandlingsrefrakteer BL (2). Syg-
domsrecidiv opstér oftest indenfor de forste 1-2 &r efter endt
behandling (4).

Intraoralt foto pa henvisningstidspunktet

Fig. 1. Patienten ses med haevelse i hojre sides molar-
region i overkaeben. Der ses impressioner i slimhinden
pa grund af okklusion fra underkasbetaender.

Fig. 1. The patient is seen with swelling in the right side

maxillary molar region. Impressions can be seen in the
mucosa, due to occlusion of the teeth in the lower jaw.
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Ortopantomografi pa henvisningstidspunktet

Fig. 2. | molarregionen i hojre side af overkaeben ses en radiolucent destruktion med ujeevn og ikke-veldefineret afgraensning.
05,04+ og anleeggene af 4,3+ er omfattet af destruktionen. Der er ikke veldefineret afgreensning til sinus maxillaris.

Fig. 2. A radiolucent destruction with ill-defined margins is seen in the molar region on the right side of the upper jaw. The deci-
duous molars, first premolar and the canine are located in the destruction. There are ill-defined margins to the maxillary sinus.

I narverende artikel prasenteres en 3Vs-drig kaukasisk
dreng med BL, og de hyppigste differentialdiagnostiske over-
vejelser diskuteres.

Patienttilfzeldet

En 3Vs-arig kaukasisk dreng blev henvist akut fra egen tandlee-
ge til Keebekirurgisk Afdeling, Aalborg Universitetshospital, for
diagnostik og behandling af en smertevoldende havelse i hgjre
side af overkaben.

Anamnese

Hevelsen var debuteret f4 dage forinden og hurtigt tiltaget i
stgrrelse. Ved sammenbid okkluderede teenderne i underkae-
ben pa havelsen og vanskeliggjorde fgdeindtag pd grund af
smerter.

Klinisk undersggelse

Alment — Udover smerter ved sammenbid fremstod drengen fe-
berfri og veltilpas.

Ekstraoralt — Der fandtes ingen synlig heevelse eller misfarvning
af ansigtet.

Intraoralt — I hgjre side af overkaben straekkende sig fra 6+ til
04+ og involverende processus alveolaris, omslagsfolden samt
ganen fandtes en udtalt blalig misfarvet havelse med aftryk i
slimhinden regio 6+ fra underkabetenderne (Fig. 1). Slim-
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hinden og gingiva var svampet i konsistens og uden ulceration,
induration eller inverterede sarrande, bortset fra det omrade,
hvor der var traumatisk ulceration pga. okklusion med under-
kaebeteender. De primare molarer var ekstruderede i forhold til
naboteenderne og mobile af 3. grad.

Radiologisk undersggelse

Ortopantomografisk rgntgenoptagelse viste en osteolytisk pro-
ces involverende tandanlaegget af 4+ samt rodkomplekset af
05+ og 04+, uden tydelig afgreensning til omliggende knogle
og kabehulen (Fig. 2). Der var displacering med ekstrusion af
de primere molarer, det sdkaldte ”flowting teeth”-fenomen,
hvilket netop er et karakteristisk radiologisk fenomen ved BL.
Der var tab af lamina dura omkring 05,04+ og 4+.

Tentativ diagnose og behandling
P& baggrund af ovenstiende anamnese samt klinisk og radiolo-
gisk undersggelse blev der stillet fplgende tentative diagnose:
Langerhanscelle-histiocytose. Til verificering af den kliniske
diagnose og for at udelukke andre maligne tilstande fandtes
indikation for biopsi samme dag.

Diagnostisk udredning og behandling

I generel anastesi blev 05+ og 04+ indledningsvist ekstrahe-
ret. Der blev lagt marginal incision fra regio 6+ til 03+ med
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aflastningssnit. Efter frirouginering af slimhinden fandtes flee-
sket, porgst patologisk veev uden veldefineret afgreensning til
omliggende knogle eller kaebehule. Tandanlaeg af 4+ var totalt
omsluttet af det patologiske vaev og blev fjernet i forbindelse
med udtagning af vaevsprgven. Der var tydelig knogledestruk-
tion svarende til den patologiske proces, og bunden af keebehu-
len var eroderet vaek. Vaevsprgven blev sendt til histologisk un-
dersogelse pé Patologisk Institut, Aalborg Universitetshospital,
med henblik pa endelig diagnostik.

Histologisk undersggelse og diagnose

Preeparatet bestod af flere uregelmaessige veevsstykker reprae-
senterende malignt lymfom. Veevet var opbygget af middelsto-
re lymfocyteere celler med sparsomt cytoplasma. Cellekerner-
ne havde ujevn kromatinstruktur og sma tillgb til nukleoler.
Der var mange enkeltcellenekroser med makrofagforekomst,
og billedet havde det karakteristiske ”starry sky”-udtryk
(Fig. 3). Supplerende undersggelse med et immunhistoke-
misk panel viste positiv reaktion for B-markgrerne CD20 og
CD79a. Der var koekspression for CD10, negativ reaktion for
onkoproteinet BCL2 og svag fokal reaktion for onkoproteinet
BCL6. Proliferationsraten blev vurderet ved immunhistoke-
misk farvning for Ki67, hvor stort set samtlige kerner havde
kraftig positiv reaktion, svarende til at stort set samtlige cel-
ler var i DNA-syntesefase. Dette svarer til en proliferationsrate
pa 100 %. Der blev suppleret med FISH-underspgelse med
split probe med henblik pa pévisning af t(8;14)kromosomal
translokation. Der blev pévist karakteristisk split, og dette be-
kraefter diagnosen Burkitts lymfom. Der blev anvendt in situ-

Patologisk snit

Fig. 3. Patologisk snit, hvor der ses typisk morfologi

for Burkitt Lymfom med ensartede lymfomceller og med
starry sky-billede pa grund af enkeltcellenekroser

(HE farvning med forsterrelse pa X 400).

Fig. 3. Pathological specimen which shows typical
morphology for Burkitt Lymphoma with uniform cells
and starry sky image due to necrosis of the cells
(HE stain with magnification X 400).
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KLINISK RELEVANS

Burkitts lymfom er et sjeel-
dent, aggressivt B-cellelym-
fom med en meget hoj veekst-
rate. Patienter med Burkitts
lymfom har ofte et meget kort
sygdomsforlgb, hvor sympto-
merne udvikler sig over dage
til fa uger. Lymfomet inddeles
i tre epidemiologiske varian-
ter. Den endemiske variant

optraeder hyppigst i ansigts-
skelettet hos bern som en
smertefuld, hurtigtvoksende
haevelse med losning af
teender samt radiologisk op-
klaring i keebeknoglen. Ved
hurtig diagnostik og behand-
ling med Kkortvarig, intensiv
kombinationskemoterapi  er
helbredelsen god.

hybridisering af EBV early RNA (EBER), som viste, at der ikke
var Epstein-Barr virus-relation.

Morfologisk og immunfenotypisk var det histologiske bille-
de séledes karakteristisk for hgjmalignt non-Hodgkin Lymfom
af B-lymfocyttype, svarende til Burkitts lymfom.

Behandling
Patienten blev henvist til Bgrneafdelingen, Aalborg Universi-
tetshospital, for videre udredning og behandling. CT-scanning
af ansigtsskelet viste knogledestruktion i hgjre side af overkee-
ben involverende bunden af keebehulen (Fig. 4). Rentgen af
thorax og ultralydsunderspgelse af abdomen viste ikke tegn pé
tumorinvolvering. Knoglemarvsundersggelse viste forekomst
af 10-15 % maligne celler. Lumbalpunktur viste enkelte malig-
ne celler, mens leukocyttallet i spinalveesken kun var 1. Patien-
ten blev klassificeret som BL stadium IV med CNS-affektion og
henvist til Bgrneafdelingen, Aarhus Universitetshospital, for
behandling med kortvarig intensiv kombinationskemoterapi i
form af hgjdosis-methotrexat, hgjdosis-cytosinarabinosid, cy-
clophosphamid, doxorubicin, prednisolon og vincristin.
Lumbalpunktur, MR-scanning, blodprgver og knogle-
marvsaspiration viste tegn pd sygdomsremission efter seks
uger, idet tumorceller ikke kunne pavises. Imidlertid viste MR-
scanning fem méneder efter endt behandling fornyet tumorin-
volvering i CNS. Ny kortvarig, intensiv kombinationskemote-
rapi med forstaerket behandling af centralnervesystemet blev
iveerksat, men efterfglgende kontrolscanning og undersggelse
af spinalveeske viste ny remission, og drengen blev henvist til al-
logen knoglemarvstransplantation pd Rigshospitalet. P4 trods
af fornyet sygdomsaktivitet i centralnervesystemet opretholdt
man planen om hgjdosis kemoterapi og transplantation.

Diskussion

I nerveerende artikel praesenteres en 3V»-arig kaukasisk dreng
med debut af BL i hgjre side af overkeben. BL i ansigtsskelettet
optrader oftest ved den endemiske variant, hvor Epstein-Barr
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CT-scanning efter biopsi

Fig. 4. 3-d-rekonstruktion af CT-scanning, optaget efter
biopsi og fiernelse af 05,04+ og tandanleeg af 4+, viser,
at store dele af maksillen i hgjre side er destrueret.

Fig. 4. 3D reconstruction of CT scan, made after biopsy
and removal of the deciduous molars, first premolar and
the canine, shows that large parts of the maxilla on the
right side is destroyed.

virus har en patogenetisk involvering i sygdommen. Imidler-
tid havde aktuelle patienttilfeelde aldrig veeret bosiddende el-
ler rejst i de geografiske omréder, hvor den endemiske variant

Sporadisk variant og BL

Lokalisation

Kon Nationalitet af tumor

Alder (ar)

Behandling

af BL forekommer, og der var ikke Epstein-Barr virus-relation
i tumorcellerne. Den sporadiske variant forekommer overalt
iverden, optraeder i en senere alder, og abdomen er den hyp-
pigste lokalisation, mens involvering af ansigtsskelettet er
sjelden. De kliniske fund i det aktuelle patienttilfeelde var sa-
ledes hverken karakteristiske for den endemiske eller sporadi-
ske variant af BL. En litteraturgennemgang har imidlertid vist
flere patienttilfeelde af den sporadiske variant med involve-
ring af ansigtsskelettet (Tabel 2). Schigdt, Pindborg og Kjar-
gaard har i 1977 og 1978 beskrevet det eneste andet kendte
tilfeelde i Danmark (9). Aktuelle patienttilfeelde er blandt de
yngste beskrevne af den sporadiske variant med involvering
af ansigtsskelettet, og kun i fa andre patienttilfeelde er der be-
skrevet involvering af kaeberne hos et barn, der ikke tidligere
havde haft tilknytning til de geografiske omrader, hvor ende-
misk BL forekommer (9,18).

De kliniske og radiologiske differentialdiagnoser til BL hos
bgrn vil omfatte en raekke ikke-neoplastiske og neoplastiske
tilstande. Imidlertid vil den hurtige vaekst i det aktuelle til-
feelde og den manglende radiologiske afgraensning give mis-
tanke om en neoplastisk forandring som fx Langerhanscelle-
histiocytose, diffust storcellet B-celle-lymfom og osteosarkom.

Langerhanscelle-histiocytose er en sjalden, benign hama-
tologisk/histiocyteer sygdom med ukendt atiologi og patoge-
nese, hvor veevsskade fordrsages af histiocyteere celler (20).
Sygdommen kan forekomme i alle aldre, men ses overvejende
hos bgrn og med en overvagt af drenge (20). Langerhanscel-
le-histiocytose udviser et meget varierende sygdomsbillede og

Followup
(méaneder)

Resultat Reference

d 8 USA Naese-sveelg KK 36 RF Banthia V et al. 20083 (23)

Q 6 USA Orbita KK 0 B Banthia V et al. 2003 (23)
d 14 USA Tonsil KK 0 B Banthia V et al. 2003 (23)
Q 36 Indien Mandibel KK 3 RF Balasubramaniam R et al. 2009 (24)
Q 66 Indien Sinus sphenodalis KK 36 RF Chennupati SK et al. 2009 (25)
(o} 4 Brasilien Mandibel KK 11 RF Pereira CM et al. 2010 (17)
o} 13 Indien Orbita KK/stréleterapi (@) 10 Gupta R et al. 2012 (26)

o} 10 Indien Orbita KK 12 RF Gupta R et al. 2012 (26)
o} 8 Indien Orbita KK 17 Ded Gupta R et al. 2012 (26)

Q 61 Japan r’:' ;’::fysge;%eiz KK 11 RF Kikuchi K et al. 2012 (27)
d 72 England Naese-sveelg KK 60 RF Upile T et al. 2012 (28)

Tabel 2. Sporadisk variant af BL med involvering af ansigtsskelettet beskrevet siden ar 2000.
KK: Kombinationskemoterapi, 10: Ikke oplyst, RF: Recidivfri, IB; igangveerende behandling.

Tabel 2.. Sporadic variant of BL with involvement of the facial skeleton described since the year 2000.
KK: Combination chemotherapy, I0: Not informed, RF: Free of recurrence, IB: Ongoing treatment.
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kan debutere i mundhulen eller ansigtsskelettet med smerte-
voldende ulcerationer af mundslimhinden, lgsning af teender,
prematur feeldning af primere teender og heevelse (20). De ra-
diologiske forandringer varierer fra en mindre soliteer opkla-
ring til stgrre ossgs destruktion i keeben eller ansigtsskelettet
(20). Tilstedeveerelsen af Langerhansceller, eosinofile granu-
locytter og histiocyteere celler i det patologiske vav er diag-
nostiske kriterier for Langerhanscelle-histiocytose. De kliniske
og radiologiske forandringer i det aktuelle patienttilfaelde var
saledes karakteristiske for bade Langerhanscelle-histiocytose
og BL, mens den histologiske undersogelse differentierede
mellem de to sygdomme.

Diffust storcellet B-celle-lymfom (DLBCL) er den mest al-
mindelige form for NHL hos voksne. Lymfomet ses primert
hos @ldre individer, men kan i sjaldne tilfeelde forekomme
hos bgrn og unge voksne (21). DLBCL er en aggressiv tumor,
som kan forekomme overalt i kroppen, men findes sjeldent i
ansigts- og keebeskelettet (21). DLBCL preesenterer sig klinisk
og radiologisk som en hurtigtvoksende ulcererende radiopak
tumor uden afgreensning til omkringliggende anatomiske
strukturer. Aktuelle patienttilfeelde var en 3%4-drig dreng med
forandringer i overkaeben, hvorfor DLBCL ikke var en oplagt
differentialdiagnose.

Osteosarkom er en malign tumor karakteriseret ved dan-
nelse af knogle eller osteoidt veev fra tumorceller (22). Tu-
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moren er en af de hyppigste maligne knogletumorer og fore-
kommer oftest i kaebeskelettet hos individer i teenageérene.
Osteosarkomer preesenterer sig som en symptomgivende
havelse med lgsning eller stillingsendring af teenderne og
parestesi. Radiologisk findes stor variation atheengigt af gra-
den af hardtveevsdannelse i osteosarkomet uden en tydelig af-
graensning til omliggende veev (22). Histologisk ses dannelse
af osteoidt vaev fra maligne tumorceller (22). Aktuelle patient-
tilfeelde fremviste kliniske og radiologiske forandringer, som
kunne minde om et osteosarkom, men den histologiske under-
sogelse stillede diagnosen BL.

En hurtigt voksende hevelse med lgsning af teender og
knogledestruktion kan, som beskrevet, repraesentere forskel-
lige patologiske tilstande. Histologisk undersggelse er derfor
ngdvendig for at kunne foretage endelig diagnostik. Hurtig
udredning og behandling med kortvarig intensiv kombinati-
onskemoterapi er vigtig for overlevelse af patienter med BL.

Tak

Uddannelsestandleege Mette Thastum takkes for bidrag i for-
bindelse med fremskaffelse af billeder, opfglgning af patienten
samt korrespondance med relevante specialer i forbindelse
med udredning af patienten.

Burkitt Lymphoma

Background — Burkitt Lymphoma (BL) is a high-grade, B-cell, non-
Hodgkin lymphoma. The tumor can double in 24 hours, what makes
BL the fastest proliferating tumor known. Because of the high prolif-
eration rate, BL responds well to chemotherapy. BL occurs in three
subtypes. The endemic subtype, which occurs in equatorial Africa,
affects young children and is typically represented in the jaw bone.
The sporadic subtype, which occurs throughout the world, affects
older children and adolescents, and is usually seen in the abdomen.
The immunodeficiency-associated variant, which often affects HIV
and AIDS patients, is usually seen in the abdomen.

Case study — A-3%2-year old Caucasian boy was referred becau-
se of swelling in the maxilla which rapidly increased in size. A
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biopsy of the swelling ruled that the boy suffered from the spo-
radic subtype of BL. Further studies showed that the BL was in
stage IV with CNS affection. Chemotherapeutic treatment was
immediately initiated, and after 6 weeks of treatment, a MRl scan
and clinical examination showed complete remission. Control
scan 5 months later showed relapse of BL in CNS. New syste-
mic and intensified CNS therapy was started and the boy was
planned for high dose chemotherapy and allogenic bone marrow
transplantation.

Conclusion — Sporadic BL is rare, but should always be suspected
in a rapidly growing swelling in the jaw bones or facial skeleton of
a child. Early diagnosis and treatment are of utmost importance
to successful treatment.
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