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I. RESUMO 

AVALIAÇÃO DAS CONDUTAS TERAPÊUTICAS NA LEUCEMIA/LINFOMA 

DE CÉLULAS T DO ADULTO (ATL) NO ESTADO DA BAHIA (BRASIL).  

Introdução: A leucemia/linfoma de célula T do adulto (ATL) é uma doença 

linfoproliferativa das células T CD4+ e constitui um tipo, geralmente, agressivo de 

leucemia/linfoma. Os problemas no tratamento da ATL são devidos, essencialmente, a 

baixa responsividade à quimioterapia e a condição, por vezes, severa de 

imunodisregulação presente, principalmente, nas formas aguda e linfomatosa da ATL. 

Objetivos: Avaliar o impacto de diversos esquemas terapêuticos em 114 pacientes de 

ATL, diagnosticados no Serviço de Patologia do Complexo Hospitalar Universitário 

Professor Edgard Santos, no período de 1988 a junho de 2013. Métodos: Estudo 

observacional de coorte duplo, em que foram incluídos pacientes com diagnóstico 

conclusivo de ATL, os quais foram divididos em grupos de tratamento, de acordo com as 

formas clínicas. As condutas terapêuticas foram relacionadas à sobrevida pelo método 

Kaplan-Meier e comparadas pelo método Log-Rank. Resultados: Oitenta pacientes 

foram incluídos, a maioria de forma indolente (32,5%). Nesta forma clínica, os pacientes 

que utilizaram de início tratamento exclusivamente sintomático apresentaram maior 

tempo mediano de sobrevida (TMS). Na análise do tratamento global, os crônicos 

favoráveis que utilizaram apenas antivirais tiveram TMS maior, ao passo que nos crônicos 

desfavoráveis e nos agudos, o uso exclusivo de quimioterapia revelou um TMS mais 

elevado. As formas linfomatosa e TPP não mostraram diferenças significativas na 

comparação dos resultados terapêuticos. Discussão: As condutas terapêuticas na ATL 

variam na dependência da forma clínica, por isso é fundamental a sua classificação 

adequada. Neste trabalho, a melhor conduta para os pacientes de forma indolente foi a de 

observação, associada ou não a fototerapia. Na forma crônica favorável, o uso de 

antivirais mostrou melhor resultado que a quimioterapia. Nas formas crônica 

desfavorável, aguda e linfomatosa, a quimioterapia mostrou melhor resultado. Foi difícil 

avaliar o efeito dos antivirais, porque o uso foi bastante irregular, devido aos seus efeitos 

colaterais e a questões que permeiam a saúde pública. Conclusão: Na forma indolente, a 

melhor conduta foi a observação, principalmente quando associada à fototerapia. Por 

diferentes motivos, foi difícil avaliar a verdadeira ação dos antivirais neste trabalho. É 

necessária a criação de um protocolo de tratamento para ser utilizado no Brasil.  

 

Palavras chaves: 1. Leucemia-Linfoma de Células T do Adulto; 2. Conduta do 

Tratamento Medicamentoso; 3. Vírus 1 Linfotrópico T Humano.  
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II. OBJETIVOS 

 

PRINCIPAL 

Avaliar o impacto de diversos esquemas terapêuticos em 114 pacientes da 

leucemia/linfoma de células T do adulto (ATL), diagnosticados no período de 1988 a 

junho de 2013 e em acompanhamento clínico até dezembro de 2014. 

 

SECUNDÁRIOS 

a) Caracterização clínica dos pacientes com ATL; 

b) Descrever as diferentes modalidades terapêuticas utilizadas para esses 

pacientes; 

c) Avaliar a sobrevida global dos pacientes e compará-la entre as cinco formas 

clínicas, bem como entre os diferentes grupos de tratamento;  

d) Avaliar a resposta das diversas formas de ATL aos esquemas terapêuticos. 
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III. FUNDAMENTAÇÃO TEÓRICA  

O vírus linfotrópico para células T humanas tipo 1 (human T-cell lymphotropic 

vírus type 1 - HTLV-1) foi identificado em 1980, isolado de células derivadas de 

pacientes com linfoma cutâneo.1 O HTLV-1 é endêmico, principalmente, no sudoeste do 

Japão, nas ilhas do Caribe, na África Central e na América do Sul. Estima-se que há no 

mundo cerca de 20 milhões de portadores.2 

Em Salvador, estudo de soroprevalência na população em geral mostrou taxa de 

infecção de 1,7%, sendo mais elevada em mulheres (2%) que em homens (1,2%).3 O vírus 

transmite-se por via vertical, principalmente pela amamentação; através de relação 

sexual, com transmissão mais expressiva do homem para a mulher, via parenteral, por 

transfusão sanguínea ou pelo uso compartilhado de pérfuro-cortantes contaminados.4 

Muito embora a maioria dos portadores do HTLV-1 não desenvolva doenças 

associadas a este vírus, muitos deles podem apresentar sérias manifestações, algumas das 

quais muito graves como a ATL, a mielopatia associada ao HTLV-1/paraparesia espástica 

tropical (HTLV-1-associated myelopathy/tropical spastic paraparesis - HAM/TSP) e a 

dermatite infecciosa associada ao HTLV-1.1 

ATL é doença linfoproliferativa das células T CD4+.5 Ocorre em torno de 3-5% 

dos portadores do HTLV-1 e manifesta-se, em geral, após longo período de latência, no 

Japão, por volta de 60 anos, enquanto no Brasil uma década mais cedo.5,6 Contudo, na 

literatura são descritos 25 casos de ATL ocorrendo na infância e adolescência, sendo 12 

destes provenientes do Brasil.7 Esta doença incide, quase que exclusivamente, em 

indivíduos infectados verticalmente.1 

O diagnóstico da infecção pelo HTLV-1 tem como base a sorologia positiva para 

o HTLV-1, sendo o ELISA (Enzyme Linked Immuno Sorbent Assay) o método sorológico 

mais usado, o qual deve ser confirmado por Western blot, que permite diferenciar a 

infecção do HTLV-1 do HTLV-2. Para diferenciação entre os tipos do HTLV pode-se 

usar também a reação em cadeia da polimerase (PCR).8 

O diagnóstico da ATL baseia-se na confirmação da infecção pelo HTLV-1, 

comprovação histológica ou citológica de malignidade de células T periféricas e, quando 

possível, na demonstração de integração pró-viral de HTLV-1 nos linfócitos malignos. A 

falta deste último estudo não invalida o diagnóstico de ATL, uma vez que é muito difícil, 
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em zonas endêmicas, haver pacientes com leucemia/linfoma soropositivos que não sejam 

ATL. 9  

O diagnóstico diferencial clínico-patológico da ATL deve ser feito com outras 

malignidades de células T maduras, principalmente com a variante cerebriforme da 

leucemia prolinfocítica T, micose fungóide, doença de Sézary, linfoma T periférico não 

especificado, linfoma anaplásico de grandes células, linfoma T angioimunoblástico e, 

raramente, doença de Hodgkin.6,10 A presença de células “em flor” em filmes de sangue 

periférico permite a confirmação diagnóstica de ATL, uma vez que este achado é 

patognomônico da doença.11 A pesquisa de integração viral é muito importante em casos 

de difícil diagnóstico, visto que quando o padrão apresentado é monoclonal, não ficam 

dúvidas quanto ao diagnóstico da ATL. Esta pesquisa é feita em células mononucleares 

de sangue periférico ou em tecido tumoral, pelos métodos de PCR invertido, PCR 

invertido e longo ou por Western blot.12 

A ATL foi classificada, em 1991, por Shimoyama, no Japão, incluindo as 

seguintes formas clínicas: aguda, crônica, linfomatosa e indolente (smoldering).13 Em 

2007, houve a sugestão de incluir nessa classificação a forma tumoral primária de pele 

(TTP), uma vez que este tipo clínico não se encaixa em nenhum dos outros, sendo, até 

então, incluída na forma indolente. A principal diferença, do ponto de vista 

dermatológico, entre essas duas formas é que na TPP as lesões infiltram a pele 

profundamente, sob forma de nódulos e/ou tumores. Por outro lado, em análise 

univariada, a forma TTP apresentou pior prognóstico que a indolente.6 (Quadro I)  

A forma crônica subdivide-se em favorável e desfavorável, a depender dos níveis 

séricos de ureia, desidrogenase lática (LDH) e de albumina. Na forma indolente, devem 

ser considerados os subtipos leucêmico e não leucêmico, na dependência do percentual 

de células atípicas no sangue periférico.9 Como casos de ATL primários da pele são 

considerados os da forma indolente não leucêmica, ou seja, com menos de 5% de células 

atípicas no sangue periférico e sem envolvimento pulmonar, e a tumoral primária da pele.8 

O tipo crônico caracteriza-se por linfocitose, ausência de hipercalcemia e nível de 

LDH até 2,5 vezes o valor normal. Há envolvimento frequente da pele, como em todas as 

outras formas clínicas.14 Nesta forma não deve haver envolvimento de sistema nervoso 

central, osso, trato gastrointestinal e derrames cavitários, aspectos que aparecem apenas 

nas formas aguda e linfomatosa.6 A forma linfomatosa caracteriza-se por ausência de 

linfocitose, menos de 1% de células atípicas em sangue periférico e por linfadenopatias, 
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podendo ter envolvimento de qualquer outro órgão. O tipo agudo caracteriza-se por 

presença de linfócitos anormais e geralmente linfocitose, podendo envolver qualquer 

órgão.15  

Quadro I. Classificação das formas clínicas da leucemia/linfoma de células T do 

adulto.6,13  

Formas Linfocit

ose 

Linfócitos 

anormais 

(%) 

Células 

em 

“flor” 

Níveis de 

LDH (x 

N) 

Hiper- 

calcemia 

Envolviment

o  

Indolente 

leucêmica 

 

Ausente 

 

≥ 5 

 

Ausente 

 

≤1,5  

 

Ausente 

 

Com ou sem 

lesão de pele/ 

pulmões 

Indolente 

não 

leucêmica 

Ausente < 5 Ausente 

 

 

≤1,5 Ausente Pele e/ou 

pulmões 

TPP Ausente < 5 Ausente ≤1,5   Ausente Pele 

Crônica  Presente  Presente  Ocasiona

l 

≤2   Ausente Qualquer 

órgão exceto 

osso, SNC, 

TGI  

Linfomato

sa  

Ausente ≤ 1 Ausente Variável  Pode 

ocorrer 

Linfonodos e 

qualquer 

órgão  

Aguda Geralme

nte 

presente 

≥ 5 Pode 

ocorrer 

>1,5  Pode 

ocorrer 

Qualquer 

órgão 

N: valor normal; TPP: tumoral primária de pele; LDH: desidrogenase lática; SNC: sistema nervoso central; 

TGI: trato gastrintestinal. 

Os pacientes com ATL são imunocomprometidos e podem desenvolver uma 

variedade de infecções oportunistas.15 A ATL nas formas aguda, linfomatosa e TTP é, 

geralmente, muito letal, o que se deve, com frequência, a complicações decorrentes do 

envolvimento dos órgãos pelo linfoma, a infecções oportunistas e a hipercalcemia. Em 70 

casos observados na Bahia, o tempo mediano de sobrevida (TMS) foi de 12 meses, com 

apenas 13% dos pacientes ainda vivos na última avaliação.6 No entanto, as formas 

indolente e crônica apresentam sobrevida mais prolongada. Todas as formas descritas 

podem evoluir para a forma aguda, de pior prognóstico.6,13,14 

Outros fatores associados a pior prognóstico incluem trombocitopenia, 

eosinofilia, envolvimento da medula óssea, alto nível sérico de interleucina-5, expressão 

de receptor para o grupo de citocinas C-C, proteína relacionada com resistência pulmonar, 

mutação de p53 e deleção de p16.9 Na Bahia, 19% dos casos de ATL com manifestações 

cutâneas apresentam HAM/TSP, associação elevada em relação ao que se refere na 
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literatura,14 no entanto, no Chile, também observou-se elevada associação, 

correspondendo a 30,8% dos casos analisados.16 

Os problemas no tratamento da ATL são devidos, essencialmente, a resistência à 

quimioterapia e a condição, por vezes, severa de imunodisregulação, presentes, 

principalmente, nas formas aguda e linfomatosa. A conduta terapêutica varia nas 

diferentes formas clínicas. Estudo de meta-análise comparando o emprego da zidovudina 

(AZT) associada à interferon-α (IFN-α) com o da quimioterapia, nas formas aguda, 

crônica, linfomatosa e indolente mostrou boa resposta dos antivirais em 17 casos das 

formas indolente e crônica, com 100% de sobrevida em 5 anos. No entanto, com o uso 

inicial de quimioterapia, em seis pacientes destas formas, a sobrevida foi de 42% em 5 

anos, com diferença estatisticamente significante. O uso inicial de antivirais na forma 

aguda também resultou em melhor resposta em relação ao de quimioterapia. Quando os 

pacientes dessa forma apresentaram resposta completa ao uso inicial de antivirais tiveram 

sobrevida de 82% em 5 anos. No entanto, não houve boa resposta na forma linfomatosa.17 

Segundo esse estudo, foram inferiores os resultados obtidos em pacientes tratados 

com quimioterapia previamente ao uso dessa associação, devendo a combinação IFN-

α/AZT ser o tratamento inicial das formas crônica e aguda. A quimioterapia deveria ser 

usada na ausência de resposta a esse tratamento.17 É importante considerar que o 

tratamento antiviral mantém o paciente estável, mas não cura e, assim, a medicação tem 

que ser administrada indefinidamente. Por isso, para a forma indolente, a qual tem 

evolução mais longa e melhor prognóstico, tem-se adotado a conduta watchful waiting 

(espera com observação), deixando-se para tratar o paciente se houver progressão para 

outra forma de ATL.9  

No Japão, com o protocolo LSG 15, que utiliza vincristina, ciclofosfamida, 

hidroxidoxorubicina e prednisona (VCAP); hidroxidoxorubicina, ranimustina e 

prednisona (AMP); e vindesina, etoposídeo, carboplatina e prednisona (VECP); têm sido 

obtidos melhores resultados que com o uso da associação ciclofosfamida, 

hidroxidoxorubicina, oncovin e prednisona (CHOP), duas vezes por semana, tanto na 

forma aguda, de diagnóstico recente, como na linfomatosa e na crônica desfavorável; no 

entanto, este tratamento causa acentuada toxicidade.18 O transplante alogênico de células 

tronco hematopoiéticas pode ser um tratamento promissor, mas tem suas complicações. 

Em um estudo retrospectivo no Japão, avaliou-se a sobrevida de 386 pacientes com ATL 

submetidos a este tratamento e a sobrevida em três anos foi de 33%.19 
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Outros protocolos de tratamento estão sendo testados, principalmente no Japão, 

onde se concentra o maior número de casos. Têm sido usados anticorpos monoclonais e 

trióxido de arsênio.15 
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IV. METODOLOGIA 

Desenho: estudo observacional de coorte duplo, em parte prospectivo e em parte 

retrospectivo (ao longo dos anos, o grupo de pesquisa “Linfomas/leucemias e lesões pré-

linfomatosas associadas a vírus na Bahia e linfomas cutâneos em geral” fez evolução 

mensal dos pacientes, construindo um banco de dados com informações clínicas, 

anatomo-patológicas e de evolução).  

População: foram coletados os dados de tratamento e de evolução de 114 

pacientes com diagnóstico de ATL diagnosticados e tratados no serviço de 

Oncohematologia/TMO e de Dermatologia do Complexo Hospitalar Universitário 

Professor Edgar Santos (Com-HUPES); de outros serviços públicos de referência do 

Estado da Bahia, tais como Centro Estadual de Oncologia (CICAN) e Hospital Aristides 

Maltez e de pacientes acompanhados em clínicas de oncohematologia e hospitais da rede 

privada (AMO, CLION, NOB, Hospital Portugês, Hospital Aliança, Hospital Espanhol, 

dentre outros). Os diagnósticos histopatológicos foram revisados no serviço de Anatomia 

Patológica do Com-HUPES, no período de 1988 até junho de 2013. Os dados clínicos e 

hematológicos dos pacientes foram acompanhados até dezembro de 2014. A maioria dos 

pacientes foi procedente do Com-HUPES e dependiam exclusivamente da assistência do 

Serviço Único de Saúde (SUS). Dezoito tinham plano de saúde e vieram de clínicas e 

hospitais privados da cidade de Salvador-Bahia, para revisão anatomopatológica e 

inclusão no grupo de estudo. Os pacientes foram diagnosticados segundo critérios pré-

estabelecidos9,13 e 29 tiveram estudo sobre integração viral do HTLV-1 (técnica de 

Southern blot ou PCR invertida)6,8,13 a qual foi monoclonal em todos esses casos, 

incluindo os pacientes de mais longa evolução. 

Critérios de inclusão: pacientes HTLV-1 positivos (infecção confirmada por 

Western blot e/ou PCR) e HIV negativos, com diagnóstico conclusivo de ATL. 

Critério de exclusão: pacientes sem prontuários, com tratamento inferior a um 

mês ou que não fizeram tratamento.  

Técnica de amostragem: amostragem por conveniência.  

Variáveis: idade, sexo, formas clínicas, evolução para outras formas, sobrevida 

(definida como o tempo entre o diagnóstico e o óbito, ou até a última revisão), causa de 

morte, associação com a HAM/TSP ou outras doenças; terapêutica empregada, conduta 

terapêutica inicial (primeira conduta realizada, desde que mantida por no mínimo 30 dias; 
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em 5 grupos - Quadro II), tempo de doença (definido como o tempo entre o início dos 

sintomas ao diagnóstico), resposta terapêutica (após 30 dias de tratamento e classificada 

em remissão completa, remissão parcial, doença progressiva e doença estável9) e 

tratamento global, agrupado em: 1. apenas quimioterapia; 2 apenas antivirais; e 3. 

antivirais/quimioterapia (simultâneos ou intercalados). 

Na forma indolente, as condutas terapêuticas foram também agrupadas em: 1. 

conduta exclusiva de observação com ou sem tratamento sintomático; 2. tratamento 

específico para a doença (tratamento antiviral com AZT/IFN-α e esquemas 

quimioterápicos, associados ou não a drogas antivirais). Todos da forma indolente foram 

não leucêmicos, ou seja tinham menos de 5% de células atípicas em sangue periférico. 

Para análise do tratamento global, foram excluídos os cinco pacientes que evoluíram para 

outras formas . Nesta forma, nas lesões de pele, usou-se fototerapia com UVB de banda 

estreita (UVB-Nb) ou PUVA, aplicada 2 a 3 vezes por semana, com o aumento 

progressivo do tempo/dose, sendo escolhido o esquema de acordo com o grau de 

infiltração e disseminação das lesões.  

Os pacientes da forma crônica foram subdivididos em prognóstico favorável e 

desfavorável, de acordo com critérios estabelecidos previamente.9 Assim, foram 

considerados pacientes desfavoráveis aqueles com: baixo nível sérico de albumina, ou 

concentrações plasmáticas elevadas de LDH ou ureia. 

Quadro II: Esquemas de tratamento para análise dos 114 pacientes da leucemia/linfoma 

de células T do adulto 

AZT: zidovudina; IFN-α: interferon-alfa; *Apenas para a forma indolente. 

Grupos Tratamentos Empregados 

1.Tratamento quimioterápico  CHOP: ciclofosfamida, hidroxidoxorubicina, 

vincristina e prednisona. 

 CHOEP: ciclofosfamida, 

hidroxidoxorubicina, vincristina, etoposídeo e 

prednisona. 

 Outros esquemas quimioterápicos. 

2. Tratamento antiviral AZT e/ou IFN-α 

3.Tratamento exclusivamente 

sintomático para as lesões de 

pele* 

 Observação  

 Corticóide local ou sistêmico 

 Fototerapia (UVA e UVB-Nb) 

 Radioterapia (direcionada às lesões de pele 

mais volumosas, por curto período de tempo) 

4. Quimioterapia associado a 

tratamento antiviral 

CHOP, CHOEP ou outros esquemas quimioterápicos 

associados a AZT e/ou IFN-α 

5. Monoquimioterapia Etoposídeo  
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A quimioterapia foi feita ambulatorialmente ou durante internamentos, nos 

respectivos serviços de oncohematologia de onde os pacientes procederam. A 

quimioterapia foi feita com o esquema “CHOP ou CHOP like”, especialmente protocolo 

CHOEP, com doses ajustadas a depender das condições clínicas dos pacientes. As 

medicações AZT e IFN-α foram fornecidas pelo SUS aos pacientes para administração 

domiciliar. O AZT fornecido pelo Ministério da Saúde é produzido pelo “Instituto de 

Tecnologia em Fármacos (Farmanguinhos/FIOCRUZ)”. O IFN-α dispensado foi o não 

peguilado nos dois tipos de apresentação, 2a ou 2b, e os fabricantes variaram no decorrer 

dos anos, a depender do qual vencia a licitação. Atualmente, o IFN-α 2a é fabricado por 

Sheyang Sunshine Pharmaceutical Lo, Ltd (China); e o IFN-α 2b é produzido pelo 

“Instituto de Tecnologia em Imunobiológicos Bio-Manguinhos”, da Fundação Oswaldo 

Cruz. Os dois tipos de IFN-α são pós liofílicos injetáveis, de uso 

intramuscular/subcutâneo, que vêm em ampolas com dose de 3.000.000 UI para ser usado 

3 a 5 vezes por semana. A maior parte dos pacientes utilizou o IFN-α 2b, porém houve 

um período em que somente o IFN-α 2a foi fornecido pela farmácia do Com-HUPES.  

Obtenção dos dados: os dados retrospectivos foram obtidos a partir do banco de 

dados existente e por revisão dos prontuários e, os prospectivos, pelo acompanhamento 

periódico, presencial ou por contato telefônico e pelo pedido de informação aos 

hematologistas e dermatologistas que acompanharam esses pacientes. Foram preenchidas 

fichas com registro dos dados obtidos (ANEXO I), utilizando-se também uma ficha 

epidemiológica e clínica do primeiro atendimento do paciente (ANEXO II). Para a 

variável resposta ao tratamento, foram utilizados resultados dos exames clínicos e 

laboratoriais, assim como dos exames de imagem (ultrassonografia ou tomografia de 

abdome, radiografia ou tomografia de tórax). 

Métodos estatísticos: com os dados obtidos foram confeccionadas tabelas no 

Microsoft Excel. Em seguida, o banco de dados foi importado para o SPSS v20.0, para a 

realização das análises estatísticas. Foi realizada a análise descritiva dos dados clínico-

epidemiológicos dos pacientes, tais como média de idade ao diagnóstico, frequência 

relacionada a gênero e associação com HAM/TSP ou outras doenças. O TMS foi 

calculado pelo método de Kaplan-Meier e, para comparação das diferenças entre os 

diversos grupos, o método de Log-Rank. Para fins estatísticos, foi considerado como 

significante um valor de p < 0,05.  

Aspectos éticos: o projeto de pesquisa foi aprovado pelo Comitê de Ética em 
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Pesquisa (CEP) do Com-HUPES, com parecer/resolução número 11091913.7.0000.0049 

e parecer/resolução aditiva (ANEXO IV). Todos os pacientes assinaram o termo de 

consentimento livre e esclarecido para entrarem na pesquisa, conforme a resolução 

CONEP n° 196 de 1996 (ANEXO III). 

QUADRO III. Tipos de variáveis utilizadas no estudo 

Variável Tipo Dados 

Forma Clínica Qualitativa nominal 
Aguda/crônica/TPP/linfomatosa/indol

ente 

Tipo de tratamento Qualitativa nominal AZT/IFN-α/QT/ 

Resposta ao 

tratamento 
Qualitativa categórica 

Remissão total/remissão 

parcial/doença estável/doença em 

progressão 

Sobrevida Quantitativa continua 
Meses entre o diagnóstico e 

óbito/última consulta 

Óbito Qualitativa binominal Sim/não 

TPP: tumoral primária de pele; AZT: zidovudina; IFN-α: interferon-α; QT: quimioterapia. 
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V. RESULTADOS  

Dos 114 pacientes observados, 80 (70,2%) obedeceram aos critérios de inclusão. 

Dos 34 pacientes excluídos, não foi possível obter o prontuário de 16; três fizeram 

tratamento por menos de um mês e 15, das formas linfomatosa e aguda, não fizeram 

tratamento devido a curta sobrevida. 

Dentre os 80 pacientes selecionados, 51 eram procedentes de Salvador-Bahia, 27 

de cidades do interior do Estado e dois de outros Estados brasileiros. Os pacientes 

tiveram, em média, 25 meses de duração da doença. A média de idade ao diagnóstico foi 

de 49,1 anos (13-84 anos). Cinquenta e quatro por cento eram do sexo feminino. Houve 

predominância de pacientes afrodescendentes (90%). Associação de ATL com HAM/TSP 

ocorreu em 14 pacientes (17,5%), nove da forma indolente, quatro da crônica e apenas 

um da aguda.  

Em relação à evolução para outras formas clínicas, na indolente, quatro evoluíram 

para a forma crônica e um para TPP. Enquanto 15 (62,2%) pacientes da crônica 

progrediram para a aguda. Apenas um paciente da forma linfomatosa evoluiu para a 

aguda. A letalidade foi de 76,3%, com 19 pacientes vivos ao final do estudo. A causa de 

morte devido à doença ocorreu em 74,6% dos pacientes, devido à infecção em 8,5% e 

devido à outras causas em 16,9%. Devido à doença faleceram três (11,5%) pacientes da 

forma indolente, 14 (60,9%) da crônica, 14 (93,3%) da aguda, nove (81,8%) da 

linfomatosa e cinco (100%) da TPP.  

O TMS da população total foi de 20 meses, tendo as formas aguda e linfomatosa 

menor sobrevida. Na tabela 1, pode-se ver a sobrevida das diferentes formas e, na figura 

1, a representação gráfica. 

Tabela 1. Sobrevida de acordo com as formas clínicas em 80 pacientes da 

leucemia/linfoma de células T do adulto  

Formas 

clínicas  

N° de 

pacientes 

 

% 

TMS  

(meses)  

Sobrevida 

em 2 anos (%) 

Sobrevida 

em 5 anos 

(%) 

Indolente 26  32,5 109 84,3 54,9 

Crônica  23  28,7 30 56,5 26,2 

Linfomatosa  11  13,7 7 9,1 9,1 

TPP  5  6,2 20 20 0 

Aguda  15  18,7 6 0 0 

Total 80  100 20 45,8 26,6 
TMS: tempo mediano de sobrevida; TPP: tumoral primária de pele 
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Figura 1. Sobrevida em relação às formas clínicas em 80 pacientes da leucemia/linfoma 

de células T do adulto 

A forma indolente teve sobrevida muito maior que a crônica (p=0,002), a 

linfomatosa (p=0,0001), a aguda (p=0,0001) e a TPP (p=0,0001). O TMS da crônica foi 

superior ao das formas linfomatosa e aguda, com diferença estatisticamente significante 

(p=0,008 e p=0,0001, respectivamente). No entanto, não houve diferença estatisticamente 

significante entre o TMS da forma crônica e da TPP (p=0,09). A diferença entre o TMS 

da forma linfomatosa em relação ao da aguda também não teve significância estatística 

(p=0,595). Na TPP, o TMS foi estatisticamente significante apenas quando comparado 

com o da forma indolente. Considerando a subclassificação do tipo crônico, o subtipo 

favorável teve um TMS superior ao dos pacientes crônicos desfavoráveis (44 meses vs 

10,5 meses) (p=0,0001) (Figura 2).  

Quanto à terapia inicial, 30 pacientes usaram quimioterapia; 25 antivirais (13 dos 

quais de forma irregular), associados ou não a tratamento sintomático; 19 exclusivamente 

tratamento sintomático; quatro quimioterapia simultaneamente com antivirais e dois 

monoquimioterapia com etoposídeo (Tabela 2). O tratamento sintomático foi utilizado 

em 73,1% dos pacientes da forma indolente. Na forma crônica, o tratamento antiviral foi 

o mais utilizado (56,5%), enquanto nas outras formas a quimioterapia foi mais 

frequentemente usada. 
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Figura 2: Sobrevida dos pacientes crônicos, subtipos favorável e desfavorável 

 Tabela 2: Condutas terapêuticas iniciais na leucemia/linfoma da células T do adulto  

Conduta empregada  Nº de pacientes 

Tratamento exclusivamente 

sintomático na forma 

indolente 

Observação 8 

Fototerapia 11 

Total 19 

Esquema quimioterápico CHOP-Bleo 3 

CHOP 17 

COP 5 

MADIT/CHOP 2 

VCAP-AMP# 1 

VACOPB 1 

Promace 1 

Total 30 

Antivirais  AZT/IFN-α 23 

AZT 1 

IFN-α 1 

Total 25 

Uso simultâneo de 

quimioterapia e antivirais 

CHOP/AZT 1 

COP/AZT/IFN-α  1 

IFN-α/AZT/VCAP-AMP-

VECP 

1 

Total 3 

Monoquimioterapia com 

etoposídeo e/ou antivirais 

Etoposídeo  2 

IFN-α/AZT/Etoposídeo 1 

Total 3 

AZT: zidovudina; IFN-α: interferon-α; #Esquema japonês modificado;  
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Na forma indolente, comparando o grupo de 19 pacientes que utilizou inicialmente 

tratamento exclusivamente sintomático com o de sete pacientes que teve tratamento 

específico para a doença, o primeiro apresentou sobrevida muito maior (169 meses vs 52 

meses), no entanto não houve diferença estatisticamente significante (p=0,147) (Figura 

3) (Tabela 3).  

 

Figura 3: Tempo mediano de sobrevida dos pacientes da forma indolente que utilizaram, 

inicialmente, terapias específica e sintomática. 

Um dos pacientes de forma indolente, que evoluiu para a forma crônica, usou 

AZT/IFN-α após a progressão, com ótimo resultado e negou-se a continuar a medicação 

porque teve remissão completa há 57 meses. Esse paciente, que tem integração viral 

monoclonal, encontra-se vivo, com 100 meses de sobrevida, em ótimo estado geral, 

mesmo tendo tido tuberculose pulmonar. 

O TMS na forma crônica, com o uso inicial do tratamento antiviral, foi maior que 

com o uso inicial da quimioterapia ou com a associação quimioterapia/antivirais, mas não 

houve significância estatística quando comparados. No entanto, a sobrevida em dois anos 

e cinco anos com o uso exclusivo de antivirais ou de quimioterapia foi semelhante.  

Na forma aguda, o TMS dos pacientes que usaram, inicialmente, quimioterapia 

foi superior ao daqueles que usaram quimioterapia simultaneamente com AZT/IFN-α, 

com diferença estatisticamente significante (11 meses vs 2 meses) (p=0,005). Não houve 
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diferença estatisticamente significante entre a comparação dos TMS dos pacientes que 

usaram apenas antivirais com aqueles que utilizaram exclusivamente quimioterapia 

(p=0,120).  

Tabela 3: Tratamento inicial vs. sobrevida em 80 pacientes da leucemia/linfoma de 

células T do adulto de acordo com a forma clínica 

Formas 

Clínicas 

Conduta inicial N° de 

pacientes 

TMS 

(meses) 

Sobrevida 

em 2 anos 

(%) 

Sobrevida 

em 5 anos 

(%) 

Indolente Sintomático 19 169 83,6 66,0 

AZT e/ou IFN-α 4 52 100 25 

Quimioterapia* 1 4 0 0 

Etoposídeo* 2 48 100 50 

Total 26 109 84,3 54,9 

Crônica AZT e/ou IFN-α 13 44 61,5 31,6 

Quimioterapia 8 30 62,5 33,3 

QT + AZT e/ou 

IFN-α 

2 18 0 0 

Total 23 0 56,5 26,2 

Aguda AZT e/ou IFN-α 6 6 0 0 

Quimioterapia 8 11 0 0 

QT + AZT e/ou 

IFN-α 

1 2 0 0 

Total 15 6 0 0 

Linfomatos

a 

Quimioterapia# 11 7 9,1 9,1 

Total 11 7 9,1 9,1 

TPP AZT e IFN-α 2 4 0 0 

Quimioterapia 2 15 0 0 

QT/AZT e IFN-α 1 28 100 0 

Total 5 20 20 0 

Total geral  80 20 45,8% 26,6% 

TMS: tempo mediano de sobrevida; QT: quimioterapia; AZT: zidovudina; IFN-α: interferon-α; 

*Pacientes com eritrodermia; #Paciente que usou esquema japonês de quimioterapia. 

Na forma linfomatosa, apenas a quimioterapia foi utilizada como primeira linha 

terapêutica. Na forma TPP, foram usados antivirais, quimioterapia, ou associação de 

ambos. No entanto, o número de pacientes foi muito pequeno para permitir a avaliação 

dos resultados terapêuticos. 

A representação gráfica da sobrevida, para as formas indolente, crônica e aguda, 

em função dos tratamentos iniciais, podem ser vistos nas figuras 4, 5 e 6. 
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Figura 4. Sobrevida em relação às terapias iniciais, na forma clínica indolente. 

  

 
Figura 5. Sobrevida em relação às condutas iniciais, na forma clínica crônica. 
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Figura 6. Sobrevida em relação às condutas iniciais, na forma clínica aguda. 

A resposta da terapia inicial, avaliada com um mês, mostrou que apenas dois dos 

19 pacientes da forma indolente que utilizaram tratamento sintomático apresentaram 

doença progressiva, sete deles tiveram remissão completa, quatro remissão parcial e seis 

doença estável. Na forma crônica, nove dos 13 pacientes que usaram AZT/IFN-α tiveram 

remissão parcial e apenas dois doença progressiva. Por outro lado, doença progressiva foi 

a resposta mais frequente nas formas aguda, linfomatosa e TPP (Tabela 4). 

Quando analisados os tratamentos globais, na forma indolente, 14 (63,3%) 

pacientes utilizaram tratamento exclusivamente sintomático, com TMS de 122 meses, ao 

passo que oito (36,7%), apenas tratamento específico, com TMS de 52 meses. No entanto, 

a comparação entre os TMS desses dois grupos não mostrou diferença estatisticamente 

significante (p=0,174). Desses 14 pacientes, onze foram submetidos à fototerapia, com 

média de 109 sessões (mínimo de 60 e máximo de 115); sete com desaparecimento 

completo das lesões cutâneas e os demais com melhora ou estabilidade das lesões. Quatro 

pacientes tiveram resposta parcial. Destes, um evoluiu para forma crônica e outro para a 

forma TPP. Os outros dois, um teve posterior progressão da doença, em uso de tratamento 

específico, e o quarto foi um paciente idoso, cadeirante, que fez uso muito irregular da 

fototerapia. Dentre os pacientes que fizeram tratamento específico, o único que usou 

quimioterapia teve sobrevida muito inferior aos outros. 
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Dessa análise, foram excluídos os cinco pacientes que progrediram para outra 

forma clínica. Dentre estes, um fez quimioterapia seguida de antivirais e faleceu após 169 

meses devido a hemorragia cerebral; com progressão da doença,20 o segundo, ainda vivo, 

usou apenas antivirais por 32 meses, suspendendo o tratamento após esse período, com 

sobrevida de 100 meses, em ótimo estado, sem lesões; o terceiro, também vivo, 

inicialmente em observação, recusou tratamento específico e tem sobrevida de 238 

meses;21 o quarto paciente, vivo, usou apenas fototerapia, com sobrevida de 40 meses. O 

paciente que progrediu para a forma TPP utilizou antivirais seguido de quimioterapia, 

tendo continuado a alternar esses tratamentos até o óbito, com 46 meses de sobrevida. 

Tabela 4: Respostas terapêuticas às terapias iniciais, avaliada com um mês, em 80 

pacientes da leucemia/linfoma de células T do adulto 

Forma clínica Esquemas terapêuticos RC RP DP DE Total 

Indolente Sintomático 7 4 2 6 19 

AZT/IFN-α 0 2 0 2 4 

QT 0 0 1 0 1 

Etoposídeo 0 1 1 0 2 

Total 7 7 4 8 26 

Crônica AZT/IFN-α  1 9 2 1 13 

QT 1 5 2 0 8 

QT/AZT/IFN-α  0 1 1 0 2 

Total 2 15 5 1 23 

Aguda AZT/IFN-α 0 2 3 1 6 

QT 1 0 6 1 8 

QT/AZT/IFN-α 0 0 1 0 1 

Total  1 2 10 2 15 

Linfomatosa  QT 0 2 8 1 11 

Total 0 2 8 1 11 

TPP  AZT/IFN-α 0 0 2 0 2 

QT 0 1 1 0 2 

QT/AZT/IFN-α 0 1 0 0 1 

Total 0 2 3 0 5 

Total Geral Todos 10 28 30 12 80 

RC: remissão completa; RP: Remissão parcial; DP: doença progressiva; DE: doença estável; AZT: 

zidovudina; IFN-α: interferon-α; QT: quimioterapia; TPP: tumoral primária de pele. 

Três pacientes de forma indolente que apresentaram eritrodermia persistente 

fizeram tratamento específico, um com quimioterapia e faleceu após quatro meses, devido 

à trombose mesentérica, e dois com monoquimioterapia, com etoposídeo. O segundo teve 

remissão completa, já com sobrevida de 232 meses e, o outro, faleceu devido ao 

agravamento do quadro cutâneo, mesmo sem evolução para outra forma, tendo usado 

quimioterapia nos últimos meses de vida. O paciente com remissão completa confirmada 
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da doença, usou inicialmente etoposídeo por três meses e, posteriormente, AZT/IFN-α ou 

apenas IFN-α por mais sete anos, de modo irregular. 

Radioterapia foi usada em dois pacientes de forma indolente após progressão para 

forma crônica. Um deles, com lesões papulosas em antebraços e pavilhões auriculares, 

depois de 10 anos de evolução, teve transformação das lesões do antebraço em nódulos 

que desapareceram com radioterapia, regressão mantida mesmo após 14 anos de 

seguimento.21 O outro fez radioterapia em lesões tumorais com resposta parcial.20  

Quinze (65,2%) pacientes crônicos utilizaram antivirais e quimioterapia, seis 

apenas antivirais e dois apenas quimioterapia (Tabela 5). Dividindo os pacientes em 

subtipos favorável e desfavorável, o subtipo favorável, com 15 pacientes, que utilizou 

somente antivirais, teve um TMS superior quando comparado aos que utilizaram 

quimioterapia intercalada com antivirais (92 meses vs 30 meses), com diferença 

estatisticamente significante (p=0,028). O TMS do subtipo favorável que usou somente 

antivirais foi também superior aos que utilizaram apenas quimioterapia (92 meses vs 32 

meses), embora a diferença não tenha sido estatisticamente significante (p=0,107) (Figura 

7). Nos sete pacientes crônicos desfavoráveis, o TMS dos que utilizaram quimioterapia 

associada à antivirais foi superior àqueles que utilizaram somente antivirais (11 meses vs 

6 meses) sem diferença estatisticamente significante (p=0,358).  

Tabela 5: Tratamento completo nos 54 pacientes da leucemia/linfoma da células T do 

adulto*  

Forma 

Clínica 

Antiviral QT Antiviral/QT 

N° 

caso

s 

% TMS 

(mese

s) 

N° 

caso

s 

% TMS 

(meses

) 

N° 

cas

os 

% TMS 

(mese

s) 

Crônica 

Favorável 

4 26,7 92 2 13,3 36 9 60 30 

Crônica 

Desfavorável 

4 57,1 6 2 28,6 11 1 14,3 6 

Aguda  5 33,3 6 5 33,3 14 5 33,3 5 

Linfomatosa 0 0 0 9 81,9 7 2 18,2 7 

TPP 1 20 4 2 40 15 2 40 20 
*A forma indolente foi excluída dessa análise; TMS: tempo mediano de sobrevida; QT: quimioterapia. 

Na forma aguda, houve diferença estatisticamente significante quando 

comparados os TMS dos pacientes que utilizaram apenas quimioterapia, em relação 

àqueles que utilizaram apenas antivirais (p=0,049), e com os que utilizaram quimioterapia 

e antivirais intercalados ou simultaneamente (p=0,027). Houve um paciente desta forma, 

que foi inicialmente tratado com AZT/IFN-α, durante 10 meses, com excelente resposta, 
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mas que faleceu após complicações pós-transplante de medula óssea, tendo, por fim, uma 

sobrevida de 12 meses. Nas formas linfomatosa e TPP, a comparação dos TMS entre os 

pacientes que utilizaram diferentes esquemas terapêuticos não mostrou diferenças 

estatisticamente significantes. 

 
Figura 7: Tratamento completo nos pacientes crônicos favoráveis. 

No grupo de pacientes que utilizou quimioterapia e antivirais, houve pacientes 

crônicos que começaram com antivirais e em seguida mudaram para quimioterapia, 

pacientes que fizeram o contrário e também pacientes que utilizaram os dois tratamentos 

simultaneamente. A comparação do TMS dos pacientes que primeiro usaram antivirais e 

depois quimioterapia, com aqueles que fizeram o contrário e, também, com aqueles que 

usaram essas drogas simultaneamente, não mostrou diferença estatisticamente 

significante (p=0,783 e p=0,164, respectivamente).  

Na forma aguda, houve um grupo de pacientes que utilizou antivirais seguidos de 

quimioterapia, e outro que utilizou antivirais simultaneamente com quimioterapia. Não 

houve diferença estatisticamente significante na comparação dos TMS desses dois grupos 

(p=0,63).  

Na foram indolente, houve mais exemplos de pacientes com longa sobrevida. 

Cinco pacientes desta forma estão vivos e interromperam o tratamento, quer sintomático 
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ou específico, porque entraram em remissão completa da doença, permanecendo apenas 

em conduta de observação. Um deles, usou fototerapia por 26 meses e tem sobrevida de 

118 meses.12 Outro, fez uso de fototerapia por 29 meses e apresenta-se em bom estado 

geral após 132 meses. A terceira paciente, fez uso de etoposídeo e, posteriormente, de 

AZT/IFN-α, está sem tratamento há 14 anos e com sobrevida de 232 meses. Os outros 

dois pacientes desta forma, mesmo tendo evoluído para a forma crônica, interromperam 

também todos os tratamentos. Um com sobrevida de 132 meses e o outro de 238 meses. 

Convém salientar que quatro desses pacientes têm integração viral monoclonal. Outro 

exemplo de longa sobrevida é o de um paciente de forma crônica, que usou inicialmente 

AZT/IFN-α e posteriormente apenas AZT, que se encontra sem nenhuma lesão de pele e 

sem linfocitose, com sobrevida de 127 meses.  
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VI. Discussão 

A ATL representa um conjunto de diferentes formas clínicas, que têm evolução e 

indicação terapêutica diferentes. Daí a grande importância da sua classificação adequada, 

antes de qualquer orientação quanto à condutas terapêuticas. Condizente com a literatura, 

na Bahia, a ATL incidiu, predominantemente, em pacientes afrodescendentes (90%).22 

Na forma indolente, encontramos um TMS superior ao que é descrito na 

literatura,13,23,24 o que pode ser devido ao uso da classificação proposta por Bittencourt 

(2007), em que se separam os pacientes com lesões cutâneas profundas, nodulares e 

tumorais, numa forma clínica distinta, a TPP,6 diferentemente dos trabalhos 

japoneses.23,24 Os pacientes da forma indolente, não TPP, em sua maioria, faleceram de 

outras causas, ao contrário do que se observou nos outros tipos clínicos, inclusive na TPP.  

Outras particularidades encontradas foram a associação consideravelmente alta 

entre ATL e HAM-TSP e a menor média de idade ao diagnóstico (49,1 anos), como já 

considerado previamente.6 

O segundo melhor prognóstico foi o da forma crônica. Inclusive, no Japão, esta 

forma e a indolente (smoldering) são classificadas como indolentes, por alguns autores.9 

Entretanto, é importante que a crônica seja estratificada nos subtipos favorável e 

desfavorável,9 uma vez que a sobrevida muda consideravelmente, como observado neste 

estudo, bem como a resposta aos tratamentos empregados. Em contraste, as formas 

graves, linfomatosa, aguda e TPP tiveram menor TMS, independente da conduta 

terapêutica empregada, com exceção de um único caso da forma linfomatosa.  

Pôde-se observar que a conduta de observação, na forma indolente, foi a melhor 

escolha, embora não tenha havido diferença estatisticamente significante entre os TMS 

deste grupo e o dos pacientes tratados com terapias específicas. Isto pode ser devido ao 

maior número de pacientes vivos (censurados) entre aqueles que utilizaram a primeira 

conduta. Nossos dados estão de acordo com Sawada et al (2013), para os quais terapias 

específicas são geralmente desnecessárias na forma indolente,23 sendo a conduta de 

observação a melhor opção. Convém considerar que 11 dos 19 pacientes em conduta de 

observação fizeram fototerapia, todos com resposta completa ou parcial, após uma média 

de 109 sessões, conduta que tem sido recomendada para os pacientes desta forma23 e que 

neste trabalho mostrou ser uma conduta efetiva. Embora a conduta de observação para a 

forma indolente seja a mais recomendada na literatura,9 a associação com fototerapia nos 
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parece ser a melhor opção, uma vez que leva à remissão completa ou parcial das lesões, 

como já referenciado na literatura.23 

O tratamento específico na forma indolente, embora não recomendado na 

literatura,23 foi feito em três pacientes, provavelmente indicado devido a presença de 

eritrodermia persistente. Em dois desses pacientes, foi feita monoquimioterapia com 

etoposídeo, um com evolução da doença até o óbito e o outro com remissão completa. 

Este último paciente usou etoposídeo por três meses e, posteriormente, AZT/IFN-α ou 

apenas IFN-α por mais sete anos, de modo irregular e está vivo com sobrevida de 232 

meses. O tratamento com etoposídeo associado à fototerapia na forma indolente tem sido 

relacionado com aumento da sobrevida.23  

Nas formas crônica e aguda, em relação à conduta inicial, não houve grande 

diferença entre os tratamentos com antivirais ou quimioterapia. Contrastando com essa 

observação, Bazarbachi et al (2010) mostraram que o tratamento antiviral inicial induz 

alta taxa de remissão e prolonga a sobrevida.17 No entanto, apesar do tratamento antiviral 

não ter tido um impacto na sobrevida, observamos maior número de respostas parciais 

com esse tratamento e um menor número de progressão da doença nas formas crônica e 

aguda. Nestas formas, a pior opção foi o uso simultâneo de antivirais e quimioterapia, 

provavelmente devido à sobreposição de efeitos colaterais.  

O único paciente desta casuística submetido a transplante de medula faleceu 

devido a complicações pós-transplante. Embora seja uma conduta recomendada para 

formas agressivas de ATL, a mortalidade é ainda elevada. 9,25,26 

O tratamento da forma linfomatosa, a qual não responde à associação AZT e IFN-

α,9 foi feito com quimioterapia e o único resultado satisfatório foi o de uma paciente que 

usou uma modificação do esquema japonês de quimioterapia intensiva e sequenciada. 

Tem sobrevida de 64 meses, sendo a única paciente viva com ATL linfomatosa. Este 

protocolo tem dado bons resultados nesta forma.18 

Quando analisados os tratamentos globais, os pacientes crônicos favoráveis 

tiveram uma sobrevida maior com a associação AZT/IFN-α, ao passo que a pior resposta 

foi obtida com o uso simultâneo de quimioterapia e antivirais. Na forma crônica 

desfavorável, a quimioterapia teve melhor desempenho, porém o pequeno número de 

casos dificultou a análise.  
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Na forma aguda, a quimioterapia mostrou melhor resultado, com diferença 

estatisticamente significante, quando comparado à sobrevida dos pacientes que utilizaram 

simultaneamente antivirais e quimioterapia. Estes achados são diferentes do que se 

observa em trabalhos recentes17 e pode ser devido, pelo menos em parte, a irregularidade 

do uso dos antivirais pelos nossos pacientes.  

O tratamento com antivirais em pelo menos 50% dos pacientes foi muito irregular. 

Convém lembrar que o tratamento com antivirais é domiciliar, auto-administrado e sujeito 

a má adesão terapêutica, tendo sido observado um número expressivo de interrupções do 

tratamento, por conta própria, ou por recomendação médica, devido à acentuados efeitos 

colaterais, principalmente do IFN-α. Outras vezes, o tratamento foi provisoriamente 

suspenso por problemas para a obtenção das drogas, por falta na farmácia hospitalar ou 

dificuldade de deslocamento do paciente para Salvador, para essa obtenção, uma vez que 

a medicação é dispensada numa quantidade limitada. O fato de muitos pacientes serem 

do interior do Estado, muitas vezes com condição socioeconômica precária e dependente 

do transporte fornecido pelas prefeituras de seus municípios, somado aos efeitos 

colaterais, e talvez a falta de entendimento desses pacientes quanto a esses efeitos, 

dificultou a adesão terapêutica. Por outro lado, há ainda a possibilidade dos produtos em 

mãos dos pacientes não terem tido a refrigeração necessária para a sua manutenção. Em 

contraste, o tratamento quimioterápico foi administrado, principalmente, durante 

internações e, em menor proporção, nos serviços ambulatoriais de hematologia. Nestes 

casos, somente houve interrupção do tratamento por orientação médica, devido à falta de 

resposta, mas logo em seguida, era feito um novo plano terapêutico. Sendo assim, o 

paciente não ficava sem tratamento e estava sempre assistido. Além desse fato, a maior 

parte dos pacientes que usou quimioterapia, submeteu-se ao esquema CHOP acrescido ou 

não de bleomicina, com redução das dosagens e, consequentemente, menores efeitos 

colaterais e maior adesão terapêutica. Em suma, foi difícil avaliar a verdadeira ação dos 

antivirais no tratamento dos pacientes. 

Tendo em vista que o IFN-α peguilado é aplicado apenas uma vez na semana, o 

que reduziria o número de aplicações semanais da droga, a qual leva a um profundo mal 

estar, seria conveniente a execução de estudos utilizando essa droga para os pacientes 

com ATL, com o intuito de reduzir os efeitos colaterais, melhorar a adesão terapêutica e 

consequentemente a eficiência da droga. 
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Outras questões relevantes incluem que, em nosso meio, devido à dificuldade de 

acesso à saúde e até ao próprio desconhecimento da doença por profissionais da atenção 

básica, houve um grande intervalo entre o início dos sintomas e o diagnóstico da ATL, 

média de 25 meses. Vale ressaltar que os de forma mais grave, onde a sobrevida é muita 

curta, muitas vezes foram a óbito sem ter tempo de começar o tratamento, ou morreram 

antes de completar um mês do mesmo, o que reflete além da gravidade da doença nessas 

formas, o atraso no diagnóstico. Na nossa casuística, este fato ocorreu em 15 pacientes, 

todos das formas linfomatosa e aguda. 

Lamentavelmente, o guia de manejo do Ministério da Saúde para a infecção pelo 

HTLV27 refere como tratamento coadjuvante na ATL apenas a quimioterapia, 

contraditoriamente com a literatura internacional recente, e, além disso, não indica a 

melhor conduta nos pacientes da forma indolente.  

O pequeno número de casos tornou difícil a comparação entre o tratamento das 

cinco formas de ATL, considerando também que foram usados vários esquemas 

terapêuticos, por falta de um protocolo de tratamento pré-estabelecido. Além disso, um 

número considerável de pacientes não atendeu aos critérios de inclusão do estudo.  

É importante salientar a necessidade de acompanhamento periódico desses 

pacientes, uma vez que alguns deles podem evoluir para formas mais graves. No Japão, 

há referência de evolução da forma indolente para a aguda com certa frequência,28 mas 

este tipo de evolução não ocorreu na nossa casuística. Entretanto, na crônica, foi 

observado um número elevado de pacientes (62,5%) com evolução para a forma aguda. 

Neste trabalho, pôde-se observar que a ATL, nas formas indolente e crônica 

favorável, pode ter longa sobrevida, com desaparecimento da sintomatologia e 

normalização dos exames laboratoriais. Observou-se também que a suspensão dos 

tratamentos nesses pacientes não levou a recidiva das lesões. Esta observação foi curiosa 

porque a literatura mostra que o tratamento com antivirais não deve ser suspenso mesmo 

após desaparecimento da sintomatologia.29 No entanto, estes pacientes não devem deixar 

de ser acompanhados. 
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VII. Conclusões  

1. Na forma indolente, a melhor conduta foi a de observação, de preferência 

associada a fototerapia que leva a melhora ou a desaparecimento das lesões cutâneas. 

2. Na forma crônica favorável, o tratamento com AZT/IFN-α mostrou melhor 

resultado que o uso da quimioterapia, ressaltando a importância de subclassificar esta 

forma. 

3. Não foi possível avaliar adequadamente o tratamento com AZT/IFN-α devido 

a diversos motivos.  

4. Embora a ATL seja sempre considerada como grave, há pacientes que têm longa 

sobrevida em boas condições clínicas. 

5. Há demora no diagnóstico dos pacientes de ATL, provavelmente devido à falta 

de conhecimento desta doença por parte dos médicos de atenção básica à saúde. 

6. É necessário criar um protocolo terapêutico brasileiro para a ATL. 
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VIII. SUMMARY  

 
EVALUATION OF THE THERAPEUTIC APPROACHES ON ADULT T-CELL 

LEUKAEMIA/LYMPHOMA (ATL) IN THE STATE OF BAHIA (BRAZIL).  

Introduction: Adult T-cell Leukaemia/Lymphoma (ATL) is a T CD4+ cell 

lymphoproliferative disease and generally aggressive type of leukaemia/lymphoma. 

Difficulties in the treatment of ATL are essentially due to low responsivity to 

chemotherapy and the sometimes severe condition of immunodysregulation, which is 

mainly present in the acute and lymphomatous forms of the disease. Objective: To 

evaluate the impact of diverse treatment regimens in 114 ATL patients diagnosed at the 

Department of Pathology within the 'Complexo Hospitalar Edgard Santos' of the Federal 

University of Bahia between 1988 and 2013. Methodology: Double cohort observational 

study in which patients with a conclusive ATL diagnosis were included, and then divided 

into treatment groups according to the clinical forms. Therapeutic approaches were 

related to their survival using the Kaplan-Meier method and compared using the long-

rank method. Results: Eighty patients were included, the majority being in the indolent 

form (32.5%). In this clinical form, patients who initially used only symptomatic 

treatment had a higher Mean Survival Time (MST). At the analysis stage of the global 

treatment, the favourable chronic patients who only used antivirals had a higher MST, 

whereas in the unfavourable chronic and acute forms patients the exclusive use of 

multidrug therapy  revealed a higher MST. The lymphomatous and TPP forms showed 

no significant differences when comparing the therapeutic results. Discussion: The 

therapeutic procedures in ATL do vary depending on the clinical form, thus a proper 

classification is crucial. In this work, the best approach to indolent form patients was 

observation, associated or not with phototherapy. In the favourable chronic form, the use 

of antivirals showed better results than chemotherapy. In the unfavourable chronic, acute, 

and lymphomatous forms chemotherapy showed better results. It was difficult to assess 

the effect of antivirals, as their use was rather irregular, both due to permeating issues in 

public health and their side effects. Conclusion: In the indolent form, the best approach 

was observation, especially when combined with phototherapy. For different reasons, it 

was difficult to appraise the real action of antivirals in this work. It is necessary to create 

a treatment protocol to be used in Brazil. 

 

Key Words: 1. Adult T Cell Leukaemia/Lymphoma; 2. Conduct of Drug Treatment; 3. 

Human T-cell Lymphotropic Vírus Type 1. 
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ANEXO I 

FICHA DE REGISTRO DE DADOS 
TRATAMENTO DO PACIENTE COM ATL 

DATA DA COLETA: _______/_______/______ 

 

IDENTIFICAÇÃO E EPIDEMIOLOGIA 
Nome______________________________________ Prontuário _________________ 

Nome do último médico (especialidade) _____________________________________ 

Estado atual: ( ) Vivo – Data da última consulta/contato: __ / __ / __ 

   ( ) Óbito – Data: __ /__ / __ 

 

TRATAMENTO INICIAL: 
Data:   Forma clínica: 

Tipo: 

Dose: 

Tempo: 

Resposta (duração): 

Reações adversas: 

 

TRATAMENTO SUBSEQUENTE (1º): 

Data:    Forma clínica: 

Associado ao anterior ( ) / Substituiu o anterior ( ) 

Tipo: 

Dose: 

Tempo: 

Resposta (duração): 

Reações adversas: 

 

TRATAMENTO SUBSEQUENTE (2º): 

Data:    Forma clínica: 

Associado ao anterior ( ) / Substituiu o anterior ( ) 

Tipo: 

Dose: 

Tempo: 

Resposta (duração): 

Reações adversas: 

 

TRATAMENTO SUBSEQUENTE (3º): 

Data:    Forma clínica: 

Associado ao anterior ( ) / Substituiu o anterior ( ) 

Tipo: 

Dose: 

Tempo: 

Resposta (duração): 

Reações adversas: 

 
CRITÉRIOS DE RESPOSTA (considerar resposta por 4 semanas): 
Remissão completa: Definida como desaparecimento de todas as manifestações clínicas, microscópicas e 

radiológicas. Regressão de todos os linfonodos ao tamanho normal (< 1,5 cm). E linfócitos totais (normais 

+ atípicos) ≤ 4.000. Até menos de 5% de linfócitos atípicos. 

Remissão completa não confirmada: Redução de 75% ou mais dos tumores (pele e linfonodos). Com demais 

exames semelhantes a remissão completa 

Remissão parcial: Redução de 50% ou mais das lesões e linfócitos totais. 

Doença progressiva ou Recidiva: aumento de 50% ou mais das lesões ou linfócitos ou surgimento de novas 

lesões. 

Doença estável: Aquele que não obedece nenhuma das demais. Não melhorou, nem piorou. 
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ANEXO II 

FICHA EPIDEMIOLÓGICA E CLÍNICA DOS PACIENTES COM 

ATL 
 

DATA: __/__/__ Nome___________________________________________________ 

Reg.Com-HUPES__________ Cor_______ Sexo_____ Nascido(a) em: __/__/__ 

Idade____ Tels.________________Pessoa para contato mais fácil 

______________________________________________________________________ 

Endereço_______________________________________________________________

Profissão_______________Enviado de outro serviço_________________________ 

Nome e tel. Médico_______________________________________________________ 

Natural de_______________________________________________________ 

Localidades onde residiu___________________________________________________ 

Nome da mãe _______________________________________________ viva______ 

Foi amamentado(a)_______ Patologias da mãe relacionadas ao HTLV-1 

______________________________________________________________________ 

Quantos filhos_______ Transfusão de sangue (data) ____________________________ 

Teve eczema intenso na infância com lesão do couro cabeludo 

______________________________________________________________________ 

Manifestações neurológicas ou outras relacionadas ______________________________ 

Linfadenopatia _______________________________________________________ 

Início da doença________________ Tempo de doença de pele ____________________ 

Descrição lesões pele: eritrodermia( ) manchas( ) pápulas( ) placas infiltradas( )Tumores() 

Localização _________________________________________________________ 

Lesões iniciais __________________________________________________________ 
 

Resultado do Exame clínico e do Rx, US ou TC 

Linfonodos(localização) __________________________________________________  

Esplenomegalia ____________________ Hepatomegalia _____________________ 

Massa abdominal _________________________________________________ 

Infiltração pulmonar _____________________________________________________ 

L. ósseas (com hipercalcemia) _____________________________________ 

Envolvimento SNC ______________________________________________________ 

 

EXAMES 

Colhido sangue para PCR ______ Sorologia para HIV___ LDH______ Cálcio_____ 

Leucograma - contagem ________ Linfócitos atípicos _______ Flower cells______ 

Baerman (quantos) __________ Mielograma_________________________________ 

US ou TC abdominal _____________________________________________________ 

Biópsia de medula - sem envolvimento________________________ com envolvimento 

_________________ Tecido congelado___________ Nºs das biopsias incluindo as 

anteriores______________________________________________________________ 

FOTO ________________________________________________________________ 

Diagnóstico anatomopatológico (Nº e Local da Biópsia) 
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ANEXO III 

TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO 
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ANEXO IV 

OFÍCIO (PARECER) DO COMITÊ DE ÉTICA EM PESQUISA 

(CEP) DO COM-HUPES, COM APROVAÇÃO DO ESTUDO 
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