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RESUMO 

 
 
Leucemia/linfoma de células T do adulto nas América s do Sul e Central e 
Caribe: uma revisão sistemática. A leucemia/linfoma de células T do adulto (ATL) 
é uma doença linfoproliferativa incomum do linfócito T CD4+ maduro causada pelo 
vírus linfotrópico para células T humanas do tipo 1 (HTLV-1). O HTLV-1 é endêmico 
no Japão, no Caribe, na África, nas Américas do Sul e Central e no sudeste dos 
Estados Unidos, e estima-se que há cerca de 10 a 20 milhões de portadores do vírus 
no mundo. Cerca de 5% dos portadores do vírus podem manifestar doenças de 
difícil controle como o ATL, a paraparesia espástica tropical/mielopatia associada ao 
HTLV-1 (HAM/TSP), a dermatite infecciosa associada ao HTLV-1 (DIH) e a uveíte 
associada ao HTLV-1. A ATL é uma forma agressiva de leucemia/linfoma 
caracterizada pelo curto tempo de sobrevida e pouca resposta à quimioterapia. A 
ATL classifica-se em formas aguda, crônica, smoldering, linfomatosa e tumoral 
primária de pele. A ATL é uma doença grave com evolução mais agressiva e com 
tratamento diferenciado, quando comparada aos outros linfomas T. Assim, 
objetivamos identificar o número de casos de ATL publicados nos países das 
Américas do Sul e Central e Caribe e correlacionar o número de casos de ATL 
publicados com a prevalência da infecção pelo vírus nos diferentes países. Foram 
aplicados métodos booleanos de pesquisa nas bases de dados MedLine, SciElo, 
Lilacs, MedCarib, CUMED e Coleciona SUS através dos mecanismos de busca 
PubMed, Bireme e Scielo. Foram identificados 858 casos, sendo 268 diagnosticados 
no Brasil, 201 na Martinica, 128 na Jamaica, 118 no Peru, 46 no Chile, 26 na 
Colômbia, 23 em Barbados, 18 na Guiana Francesa, 15 na Argentina, 13 em 
Dominica, 4 na Venezuela, 4 no Panamá e 1 em Cuba, com a idade variando de 9 a 
93 anos, com média de 50,11 anos. Entretanto, nos últimos 10 anos, muitos países 
deixaram de publicar seus casos. Desta forma, torna-se impossível a identificação 
da incidência dos casos de ATL, aumentando a negligência quanto a esta. 

 

Palavras chave: 1. Leucemia/linfoma de células T do adulto; 2. vírus linfotrópico para 
células T humanas do tipo 1; 3. América do Sul; 4. América Central; 5. Caribe. 
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I. OBJETIVOS 

 

 

PRIMÁRIO 

Identificar o número de casos de Leucemia/linfoma de células T 

do adulto (ATL) publicados nos países das Américas do Sul e 

Central e Caribe e suas frequências de 1982 até janeiro de 

2016.  

SECUNDÁRIO 

Correlacionar o número de casos de ATL publicados com a 

prevalência da infecção pelo HTLV-1 na população em geral, 

em gestantes e em doadores de sangue nesses países. 
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II. FUNDAMENTAÇÃO TEÓRICA 

 

 

A leucemia/linfoma de células T do adulto (adult T cell leukemia/lymphoma – 

ATL) é uma doença linfoproliferativa incomum do linfócito T CD4+ maduro causada 

pelo vírus linfotrópico para células T humanas do tipo 1 (HTLV-1).1 Esta doença foi 

descrita, em 1977, no Japão, por Uchiyama et al.,2 três anos antes da descoberta do 

vírus, demonstrando que as suas características são muito evidentes. O HTLV-1 foi 

descoberto por Poiesz et al. (1980) a partir de um isolado de células derivadas de 

um paciente com linfoma cutâneo.3 Pouco depois, a ATL foi relacionada ao HTLV-1, 

também no Japão.4 

 

O HTLV-1 é endêmico no sudoeste do Japão, nas ilhas do Caribe, na África 

Central, na América Central, no sudeste dos Estados Unidos e na América do Sul. 

No mundo, estima-se que há cerca de 10 a 20 milhões de portadores do vírus, com 

distribuição variável entre as diferentes regiões. O sudoeste do Japão apresenta 

altas taxas de prevalência (37%), assim como vários países do Caribe, como 

Jamaica e Trinidad, com prevalência em torno de 6%, e da África subsaariana, como 

Benin, Camarões e Guiné Bissau (menos de 5%).5 Na América do Sul, as taxas de 

prevalência são, em geral, um pouco mais baixas, variando de 7,4% no Peru a 

0,035% em uma região da Argentina.6  

 

Um estudo realizado com a população de Salvador, abrangendo indivíduos de 

ambos sexos e com idades de 1 a 89 anos, apresentou prevalência global da 

infecção por HTLV-1 de 1,7%. A prevalência foi associada a idade, aumentando 

substancialmente nos indivíduos acima de 51 anos (8,4%), sendo superior nas 

mulheres, quando comparado aos homens (9,3% e 6,3%, respectivamente).7 A 

transmissão do HTLV-1 ocorre através de relação sexual, principalmente do homem 

para a mulher, por transfusão sanguínea, por via vertical, principalmente pela 

amamentação, ou pelo uso de objetos perfuro-cortantes contaminados.8  

 

O diagnóstico da infecção é feito a partir da triagem sorológica para 

anticorpos anti-HTLV-1 usando métodos enzimáticos.5 Como há o tipo 2 desse 

retrovírus, que gera reações sorológicas cruzadas,9 obtém-se a confirmação da 

infecção através de outros métodos, como o Western blot, imunofluoroscência ou 



6 
 

radioimunoprecipitação. Quando não há confirmação por esses métodos, o teste 

confirmatório é a reação em cadeia da polimerase (PCR), que detecta o DNA 

proviral, diferenciando o HTLV-1 do HTLV-2.5,9  

 

A maioria dos portadores não desenvolve doenças, no entanto, cerca de 5% 

podem manifestar doenças de difícil controle como o ATL, a paraparesia espástica 

tropical/mielopatia associada ao HTLV-1 (HTLV-1 – associated myelopathy/tropical 

spastic paraparesis – HAM/TSP), a dermatite infecciosa associada ao HTLV-1 (DIH) 

e a uveíte associada ao HTLV-1. Em geral, essas manifestações, exceto a DIH, 

surgem de modo tardio na vida do portador, devido à ação muito lenta que o vírus 

tem no organismo. Na Bahia, a ATL associa-se com HAM/TSP com frequência de 

14%.10  

 

Na infecção pelo vírus, o sistema imunológico fica desregulado, os indvíduos 

infectados tornam-se mais susceptíveis a agentes infecciosos, apresentando com 

maior frequência dermatomicoses, sarna norueguesa, estrongiloidíase, infecções 

bacterianas de pele e tuberculose.9 Considera-se que na ATL a infecção ocorre por 

via vertical,11 enquanto que, na HAM/TSP a transmissão dá-se por transfusão de 

sangue ou relação sexual. No entanto, há relatos demonstrando que essa doença 

pode também ocorrer por via vertical.12,13  

 

A ATL é uma forma agressiva de leucemia/linfoma, que raramente ocorre na 

faixa etária infanto-juvenil e no adulto jovem e é, geralmente, caracterizada pelo 

curto tempo de sobrevida e pouca resposta à quimioterapia.9,10 A ATL foi classificada 

em 4 subtipos: aguda, crônica, linfomatosa e smoldering (indolente).14 As formas 

aguda e linfomatosa são as de pior prognóstico, com tempo de sobrevida mediano 

(MST) de 4 meses e 9 meses, respectivamente. Os pacientes na fase crônica têm 

MST em torno de 18 meses e a forma indolente de 58 meses.10 Bittencourt et al. 

(2007) propôs a inclusão da forma tumoral primária de pele na classificação de 

Shimoyama (1991), tendo esta forma MST de 21 meses.10 As formas smoldering e 

crônica podem evoluir para a forma aguda.10  

 

A forma smoldering é caracterizada pela ausência de linfocitose (<4x109/L), 

5% ou mais linfócitos T atípicos no sangue periférico, ausência de hipercalcemia, 

com valor de lactato desidrogenase (LDH) 1,5 vezes superior ao normal, sem 
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linfadenopatia, sem envolvimento de órgãos como fígado, baço, sistema nervoso 

central (SNC), ossos e trato gastrointestinal (TGI) e sem ascite ou derram pleural. 

Entretando, podem ocorrer lesão em pele e pulmonar. Nos pacientes com menos de 

5% de linfócitos T atípicos no sangue, deve haver demonstração, através de estudo 

histológico do pulmão e da pele, de infiltração por células neopláticas.14 Quando há 

mais de 5% de linfócitos T atípicos presente no sangue periférico, é identificado 

como ATL indolente leucêmica.15  

 

Na forma crônica, ocorre linfocitose (≥4x109/L), incluindo linfócitos  atípicos e 

algumas células em flor. O valor de LDH é 2 vezes superior ao normal, não há 

hipercalcemia e envolvimento do SNC, ossos e TGI, nem derrames cavitários. Pode 

haver linfadenopatia, hepatomegalia, esplenomegalia, lesão pulmonar ou de pele e 

5% ou mais linfócitos T atípicos no sangue periférico.14 

          

A forma linfomatosa apresenta-se com linfadenopatia, sem manifestações 

leucêmicas, ou seja, ausência de linfocitose (≤4x109/L) e com 1% ou menos de 

linfócitos T atípicos em sangue periférico. É necessária a comprovação histológica 

de infiltração neoplásica nos linfonodos.14 Podem haver lesões extranodais.16 Na 

forma aguda há linfadenopatia, hepatoesplenomegalia, lesões de pele, ósseas, 

gastrointestinais e do SNC. Sua manifestação se dá com leucemia aguda, linfócitos 

T atípicos no sangue periférico, hipercalcemia, lesões cutâneas e 

hepatoesplenomegalia. Sua evolução rapidamente leva ao óbito.11,14  

 

A forma tumoral primária de pele é a forma clínica proposta por Bittencourt et 

al. (2007).10 Ela é caracterizada por tumores na pele e ausência de linfocitose, 

hipercalcemia, linfadenopatia e comprometimento de outros órgão internos. O valor 

de LDH é 1,5 vezes superior ao normal.10 É a forma análoga à smoldering não-

leucêmica, exceto pelos tumores de pele e pelo prognóstico pior.16 As formas 

smoldering não leucêmica e a forma tumoral primária de pele são consideradas 

como ATL primária da pele.16 Autores japoneses já, há muito tempo, referem-se a 

ATL cutânea sem, no entanto, incluir o adjetivo primário na nomenclatura.17,18 

Consideram a ATL cutânea à parte da classificação de Shimoyama (1991).14  

 

A ATL é uma doença grave que deve ser diferenciada dos outros tipos de 

linfomas T devido a sua evolução, em geral, mais grave e porque deve ser tratada 
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de modo diferente. Nesta doença, a quimioterapia, muitas vezes, é prejudicial ao 

paciente.19 O diagnóstico de ATL é feito com base na triagem sorológica para 

anticorpos anti-HTLV-1 usando métodos enzimáticos, na demonstração da 

integração monoclonal do vírus, na comprovação citológica ou histopatológica  de 

leucemia e ou linfoma de células T CD4+/CD25+, e na presença de linfócito T 

atípicos em sangue periférico, principalmente “células em flor”, que são 

características de ATL. Essa demonstração da integração viral é importante 

principalmente em casos com apresentação atípica, mas o diagnóstico pode ser feito 

sem que seja demonstrada.11,20   

 

Os tratamentos mais usados para ATL são quimioterapia e a associação de 

Interferon α (IFN-α) com ziduvidina (AZT). No entanto, esta associação não é efetiva 

na forma linfomatosa. Em estudo realizado com 100 pacientes, tratados inicialmente 

com AZT/IFN-α, houve 100% de sobrevida em 10 anos nas formas indolente e 

crônica e em 75% dos casos da forma aguda que apresentaram resposta completa 

ao tratamento. O tratamento antiviral não tem sucesso na forma linfomatosa.21  

 

Na forma smoldering, usa-se muito a conduta watchful waiting (espera com 

observação), na qual a evolução da doença é observada e, em caso de progressão 

para outra forma, inicia-se o tratamento específico.22 Tem-se usado também 

fototerapia com UVA e uso prévio de psoralênico (PUVA) nos casos smoldering com 

lesões disseminadas.10 Vários protocolos vêm sendo desenvolvidos, na tentativa de 

obter melhores resultados terapêuticos.22    

          

Como já referido, a transmissão do vírus em pacientes com ATL ocorre por 

via vertical, principalmente pela amamentação. Por isso, a prevenção desta doença 

dá-se através da identificação de gestantes soropositivas no pré-natal e a 

recomendação para que as mesmas não amamentem. Isto só pode ser feito dentro 

de um programa de saúde pública que possa dar assistência adequada a essas 

mães e aos filhos.8 No Japão, por exemplo, essas medidas reduziram em 80% a 

transmissão vertical.23 

 

A ATL é, geralmente,  uma doença grave, que pode confundir-se com outros 

tipos de leucemias/linfomas de células T. O seu diagnóstico adequado é muito 

importante pois seu prognóstico e conduta terapêutica são diferentes de outras 
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leucemias/linfomas. Sabendo-se que, nas Américas do Sul e Central, há áreas onde 

essa infecção é endêmica, é importante saber se esta doença está sendo 

reconhecida pelos profissionais de saúde. Como, pelo menos na América do Sul não 

existe nenhum programa de prevenção da trasmissão vertical, a frequência de ATL 

não deve ter diminuído.24 

 

Em publicação recente sobre linfomas T periféricos na América do Sul, 

Europa, EUA e Oriente Médio, com 152 casos sul-americanos, sorologia para o 

HTLV-1 não foi incluída na metodologia usada.24  Por outro lado, outro projeto sobre 

o mesmo tema nas Américas do Sul e Central, incluindo Argentina, Brasil, Chile, 

Guatemala e Perú, encontrou apenas 5% de casos de ATL (29% no Perú e 4% no 

Chile). Neste projeto há referência a sorologia para o HTLV-1 apenas em casos 

indicados, como se fosse possível excluir a doença sem a respectiva sorologia.25 No 

entanto, Pombo de Oliveira et al. (1995) identificou 25,5% de casos de ATL dentre 

casos de leucemia/linfoma T.26  

 

Na Bahia, observou-se que um terço dos linfomas de células T maduras é 

associado a este vírus.27 Deste modo, depreende-se que muitos casos de ATL não 

devem estar sendo diagnosticados e, por isso, é importante que se tenha uma ideia 

exata da situação, para poder sugerir medidas a serem adotadas pelos órgãos de 

Saúde Pública.  
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III. METODOLOGIA 

 

 

Foram realizadas buscas nas bases de dados MedLine, SciElo, Lilacs, 

MedCarib, CUMED e Coleciona SUS através dos mecanismos de busca PubMed, 

Bireme e Scielo. Os artigos considerados deveriam ter sido publicados a partir de 

1982 até janeiro de 2016, em inglês, espanhol, português ou francês. 

 

A fim de atingir o objetivo primário de identificar todos os casos reportados de 

ATL provenientes da América do Sul e Central foi utilizada a seguinte equação 

Booleana: (case OR cases OR patient) AND (“adult t cell leukemia” OR “adult t cell 

leukaemia” OR “adult t cell lymphoma” OR (HTLV OR “lymphotropic virus”) AND 

(leukemia OR leukaemia)) AND lymphoma AND (Argentina OR Bolivia OR Brazil OR 

Chile OR Colombia OR Ecuador OR Guyana OR Paraguay OR Peru OR Surinam 

OR Uruguay OR Venezuela OR Belize OR “Costa Rica” OR “El Salvador” OR 

Guatemala OR Honduras OR Nicaragua OR Panama OR Caribbean OR Cuba OR 

Haiti OR “Dominican Republic” OR “Puerto Rico” OR Jamaica OR “Trinidad and 

Tobago” OR Guadeloupe OR Martinique OR Bahamas OR Barbados OR Montserrat 

OR Curaçao OR Aruba OR Grenada OR Dominica OR Anguilla OR “Virgin Islands” 

OR “Saint Lucia” OR “Saint Vincent” OR “Antigua and Barbuda” OR “Cayman 

Islands” OR “Saint Kitts” OR “Saint Martin” OR Barthélemy OR Caicos). 

 

Nesta primeira busca os critérios de inclusão serão: relatos de caso, série de 

casos ou ensaios clínicos incluindo relatos de casos, trabalhos em português, inglês, 

francês e espanhol e cujos casos tenham sido diagnosticados na América do Sul, 

Central e Caribe. Foram exclusos os trabalhos escritos em outras línguas, 

diagnosticados em outos países e que não tenham dados suficientes para análise do 

caso. Foram considerados como casos aqueles nos quais o diagnóstico da infecção 

não teve confirmação da sorologia, mas estes foram identificados na tabela. Foram 

coletados os seguintes dados: número de casos, período do registro dos casos, 

idade ou média de idade, gênero, variação das idades, país e cidade do diagnóstico, 

forma clínica e associação com HAM/TSP. Somente foram consideradas as formas 

clínicas referidas pelos autores. 
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Para localizar os artigos necessários para cumprir o objetivo secundário de 

avaliar a prevalência do vírus do HTLV-1 nos diversos países da América do Sul e 

Central e do Caribe foi realizada uma segunda busca com a seguinte expressão 

Booleana: (screen* OR donors OR pregnancy OR communities) AND (prevalence 

OR epidemiology) AND (HTLV OR “lymphotropic virus”) AND (Argentina OR Bolivia 

OR Brazil OR Chile OR Colombia OR Ecuador OR Guyana OR Paraguay OR Peru 

OR Surinam OR Uruguay OR Venezuela OR Belize OR “Costa Rica” OR “El 

Salvador” OR Guatemala OR Honduras OR Nicaragua OR Panama OR Caribbean 

OR Cuba OR Haiti OR “Dominican Republic” OR “Puerto Rico” OR Jamaica OR 

“Trinidad and Tobago” OR Guadeloupe OR Martinique OR Bahamas OR Barbados 

OR Montserrat OR Curaçao OR Aruba OR Grenada OR Dominica OR Anguilla OR 

“Virgin Islands” OR “Saint Lucia” OR “Saint Vincent” OR “Antigua and Barbuda” OR 

“Cayman Islands” OR “Saint Kitts” OR “Saint Martin” OR Barthélemy OR Caicos). 

 

Nesta segunda busca, os trabalhos inclusos foram os estudos de prevalência, 

sendo exclusos os estudos feitos em população de risco, como coinfectados com 

HIV, usuários de drogas, portadores de doenças sexualmente transmissíveis (DST) 

ou institucionalizados, por não representarem uma estimativa da prevalência do 

vírus na população geral. Foram incluídos apenas estudos na população em geral, 

em gestantes e em doadores de sangue, desde que sejam feitos com confirmação 

dos testes sorológicos, geralmente feita com Western Blot. Nas buscas realizadas no 

Scielo e na Bireme não foram utilizados os nomes dos países, por tratar-se de 

plataformas latino-americanas. 
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IV. RESULTADOS PRELIMINARES 

 

 

4.1. Casos publicados de ATL na América do Sul e Ce ntral 

 

A primeira busca foi feita considerando apenas o nome e o resumo do artigo, 

já sendo excluídos nesta etapa os casos publicados nas línguas não consideradas 

neste estudo. No Pubmed foram encontrados 320 artigos, sendo que destes, 257 

foram excluídos por não preencherem os critérios de inclusão e exclusão. Na 

Bireme, onde foram buscados os bancos de dados LILACS, MedCarib e Cumed, 

foram encontrados 88 artigos com esta busca, sendo exclusos 59. No Scielo, foram 

encontrados 43 artigos e foram excluídos 38 por não se adequarem aos critérios de 

inclusão e exclusão. Foram selecionadas 97 publicações. (Figura I)  

 

FIGURA I. Fluxograma 1: Seleção dos artigos de casos de ATL na América do Sul e Central 

 

 

Nos fluxogramas 1 e 2, o número de artigos identificados por cada base de 

dados é determinado, assim como o número de artigos excluídos por serem 

publicações idênticas em diferentes bases de dados. A escolha dos artigos ocorreu 

através da leitura completa, tendo sido excluídos os que não preenchiam os critérios 

de inclusão. Foram selecionados 36 artigos encontrados nas bases eletrônicas e 

acrescentados 20 do banco de artigos do grupo de pesquisa sobre 

Linfoma/Leucemia e lesões pré-linfomatosas associados a vírus na Bahia e linfomas 

cutâneos em geral, totalizando 56 artigos, contabilizando os artigos, tivemos 883 

casos.  

         No Quadro I estão referidos o período de diagnósico, a média de idade, o país 

e a cidade de diagnóstico e, quando referido, a forma clínica da ATL, além de 

associações com outras doenças. Os artigos excluídos dos 97 selecionados 

inicialmente constam no Anexo II. 
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Quadro I. Casos de ATL publicados 
 

 Autor Período Nº. M/F Idade 
ou 

média 
de 

idade 

Variação 
idade 

País Cidade Ag Cr Lin Sm TPP Ass. 

1 Levine et al, 1989≠ 11/84-12/86 3 2/1 63,3 61-67 Panamá Cidade do 
Panamá 

... ... ... ... ... - 

2 Blank et al, 1990 1987-1990 1 0/1 60 - Colômbia Cali ... ... ... ... ... HAM 

3 Cabrera et ak 1991 - 1 0/1 24 - Chile Santiago - 1 - - - HAM 

4 Cabrera et al, 1992 Ω 07/87-7/91 4 3/1 - 24-52 Chile Santiago ... ... ... ... ... - 

5 Blank et al,1993 01/88-12/91 6 4/2 36 17-60 Colômbia Cali 3 - 3 - - - 

6 Plumelle et al, 1993 1983-1991 26 14/12 52,3 23-93 Martinica  Forte de France 25 1 - - - - 

7 Wilks et al, 1993 ... 2 1/1 20 16-24 Jamaica West indies ... ... ... ... ... - 

8 Gioseffi et al, 1995¥ 2/1993-
10/1994 

5 4/1 48.2 38-59 Argentina Buenos Aires 5 - - - - - 

9 Blank et al, 1995 - 1 0/1 60 - Colômbia Cali ... ... ... ... ... HAM 

10 Pombo de Oliveira et al, 
1990, 1995* 

... 48 23/25 41 1,6-65 Brasil Rio de Janeiro 29 9 12 3 - - 

11 Lorand-Metze & Pombo 
de Oliveira, 1996 ¥ 

- 1 1/0 52 - Brasil Campinas 1 - - - - - 

12 Gerard, 1995 1990-1993 18 6/12 41 21/71 Guiana 
Francesa 

Cayenne 8 - 8 2 - - 

13 Hanchard, 1996 01/85-07/95 126 65/61 43 17-85 Jamaica Kingston 59 26 34 7 - - 

14 Deardren et al, 1996 ... 23 9/14 38 14-84 Barbados Bridgetown 12 - 10 1 - 2 HAM 

15 León et al, 1998 - 1 1/0 73 - Panamá Colon 1 - - - - - 
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16 Cabrera et al, 1999 1989-1998 26 13/13 50 24-78 Chile Santiago 12 4 6 4 - - 

17 Pombo de Oliveira et al,  
1999 

... 23 - - - Brasil Recife ... ... ... ... ... - 

18 Pombo de Oliveira et al,  
1999 

... 29 - - - Brasil São Paulo ... ... ... ... ... - 

19 Pombo de Oliveira et al,  
1999 

... 70 - - - Brasil Rio de Janeiro ... ... ... ... ... - 

20 Gonçalvez et al 1999 - 1 0/1 27 - Brasil Belo Horizonte ... ... ... ... ... HAM, 
HAU 

21 Gonçalves et al, 2000 - 1 0/1 28 - Brasil Belo Horizonte - - - 1 - DIH 

22 Loureiro et al, 2000 - 1 1/0 46 - Brasil Recife - 1 - - - - 

23 Prates et al, 2000 1994 2 0/2 61 59-63 Argentina La Plata 1 - 1 - - - 

24 Jhayya et al, 2000 - 1 0/1 32 - Brasil São Paulo ... ... ... ... ... - 

25 Milito et al., 2000¥ 1989-1997 10 5/5 38,5 23-59 Brasil Rio de Janeiro 6 1 3 - - - 

26 Valle et al, 2001  - 1 1/0 15 - Brasil Rio de Janeiro 1 - - - - - 

27 Pombo de Oliveira et al, 
2002***  

- 1 1/0 7 - Brasil Rio de Janeiro ... ... ... ... ... - 

28 Marin et al, 2002 1980-1992 5 1/4 52 20-70 Argentina Jujuy ... ... ... ... ... - 

29 Adedayo et al, 2003£ 1995-1999 13 34/32 56 9-89 Dominica Roseau 5 1 7 - - - 

30 Cabrera et al, 2003 € 2/99-12/01 11 4/7 54 36-62 Chile Santiago ... ... ... ... ... - 

31 Perurena et al, 2003  - 1 0/1 38 - Cuba Havana ... ... ... ... ... - 

32 Carrascal et al, 2004  1993-1998 5 1/4 43,6 29-61 Colômbia Cali ... ... ... ... ... - 

33 Arias et al, 2004 1999-2001 3 3/0 41,3 38-46 Argentina San Juan ... ... ... ... ... - 

34 Ball de Picón et al, 2004 10/98-09/03 4 2/2 52 50-54 Venezuela Caracas 3 1 - - - - 

35 Albuquerque et al, 2005 - 1 0/1 30 - Brasil São Paulo - - 1 - - - 



15 
 

36 Sakamoto et al, 2006 - 1 1/0 32 - Brasil São Paulo - 1 - - - - 

37 Bittencourt et al, 1994; 
Freitas et al, 1997; 
Barbosa et al,1999;**  

Maciel et al, 2000 

Farre et al, 2007; 
Bittencourt, et al. 2007 

1991-2006 70 36/34 48,6 9-84 Brasil Salvador 19 10 17 19 5 10 
HAM, 1 

DIH 

38 Rengifo-Pinedo et al, 
2007 

- 1 1/0 54 - Peru Bellavista ... ... ... ... ... - 

39 Béltran Gárate et al, 
2008 

1997-2004 21 7/14 58,5 33-86 Peru Lima ... ... ... ... ... - 

40 Bittencourt et al,2009, 
Santos, 2010 

1991 –2008 18 - - - Brasil Salvador ... ... ... ... ... - 

41 Olivo et al, 2008 ... 2 1/1 36,5 35-38 Brasil Uberaba ... ... ... ... ... - 

42 Gonçalves et al, 2009 - 1 1/0 21 - Brasil Belo Horizonte ... ... ... ... ... HAM 

43 Gualco et al, 2009 # 1997-2007 4 0/1 34 29 -37 Brasil São Paulo ... ... ... ... ... - 

44 Salcedo-Cifuentes et al, 
2009 

1998-2003 7 2/5 48,2 29-61 Colombia Cali ... ... ... ... ... - 

45 Béltran Gárate et al, 
2010, 2011  

01/87-12/08 95 49/46 61 23-92 Peru Lima 40 14 41 - - - 

46 Remón-Torres & 
Remón-Torres, 2011 ¥l 

- 1 1/0 51 - Peru Ica ... ... ... ... ... - 

47 Cabrera et al, 2012 01/04-12/06 1 1/0 45 - Chile Santiago ... ... ... ... ... - 

48 Lyra-da-Silva et al,2012 - 1 0/1 38 - Brasil Rio de Janeiro - - - - 1 - 

49 Lage et al, 2012 π - 1 0/1 17 - Brasil São Paulo 1 - - - - 
Strongil
oidiasis. 

50 Oliveira et al, 2013 - 1 0/1 19 - Brasil Salvador 1 - - - - IDH 

51 Bittencourt et al, 2013 - 1 0/1 48 - Brasil Salvador - 1 - - - HAM 
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52 Brito Junior et al, 2013 2010 1 0/1 53 - Brasil Belém ... ... ... ... ... - 

53 Medina et al, 2013 - 2 2/0 64,5 58-71 Colombia Orito/Cali 1 - 1 - - - 

54 Benedetto et al, 2014∞ - 3 2/1 74,6 68-78 Chile Santiago .. ... ... ... ... - 

55 Plumelle et al, 2015 1983-2013 175 88/87 56 16-95 Martinica Forte de France 110 51 14 - - - 

56 Arango & Echeverria, 
2015 

- 1 0/1 53 - Colombia Medellín ... ... ... ... ... - 

M/F – masculine/feminino. Ag – aduga. Cr - crônica. Lin – linfomatosa. Sm – smoldering. TPP – tumoral primária de pele. Ass – Associação com outras doenças 
relacionadas ao HTLV-1; € Dentre 23 casos de leucemias T, mas com sorologia para HTLV-1 feita apenas nos casosindicados; ≠ Dentre 88 casos de doenças 
linfoproliferativas.  Ω Dentre 10 casos de leucemias/linfomas T; HAM – Mielopatia Associada ao HTLV-1. ¥  Casos sem sorologia confirmada. * Não foram incluídos 5 
casos negativos pela sorologia e pelo PCR. ** Incluídos em Bittencourt et al, 2007, exceto um caso com infecção pelo HIV. *** Outros casos já incluídos. £ Dentre 66 
pacientes soropossitivos com doenças associadas. IDH -  #  Quatro casos de ATL observados dentre 11 linfomas T de mama. ∞Visto dentre 25 casos de linfomas T, por 
PCR em blocos de parafina. π Integração proviral confirmada. 
  
 
Número de casos: 883 

Masculino/Feminino: 391/402 

Soma da média: 37031,3 

Média de idade: 50,11 

 



4.2. Prevalência do HTLV

 

No Pubmed foram encontrados 

excluídos por não preencherem os critério

foram buscados os bancos de dados LILACS, MedCarib e Cumed, foram 

encontrados 51 artigos com esta busca,

apresentados 29 artigos, dos quais, 11 foram desconsiderados, por não 

preencherem os critérios de inclusão e exclusão. Totalizando 49 artigos para análise 

minuciosa. (Figura II) 

 

FIGURA II. Fluxograma 2: Seleção dos art

Sul e Central. 

 

Para avaliar a prevalência da infec

selecionados, os dados quando a frequência do vírus

artigos que não discriminaram na metodologia a realização de confirmação por 

Western blot, necessário para diferenciação do HTLV

  

 
Prevalência do HTLV -1 nos países da América do Sul e Central

No Pubmed foram encontrados 283 artigos, sendo que destes, 278

excluídos por não preencherem os critérios de inclusão e exclusão.

foram buscados os bancos de dados LILACS, MedCarib e Cumed, foram 

artigos com esta busca, sendo exclusos 25. No Scielo

apresentados 29 artigos, dos quais, 11 foram desconsiderados, por não 

preencherem os critérios de inclusão e exclusão. Totalizando 49 artigos para análise 

Seleção dos artigos da Prevalência do HTLV-1 nos países da Am

Para avaliar a prevalência da infecção pelo vírus, foram coletados, nos artigos 

dados quando a frequência do vírus. Foram desconsiderados os 

artigos que não discriminaram na metodologia a realização de confirmação por 

, necessário para diferenciação do HTLV-1 e HTLV-2. 
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1 nos países da América do Sul e Central  

283 artigos, sendo que destes, 278 foram 

de inclusão e exclusão. Na Bireme, onde 

foram buscados os bancos de dados LILACS, MedCarib e Cumed, foram 

No Scielo, foram 

apresentados 29 artigos, dos quais, 11 foram desconsiderados, por não 

preencherem os critérios de inclusão e exclusão. Totalizando 49 artigos para análise 

1 nos países da América do 

 

ção pelo vírus, foram coletados, nos artigos 

. Foram desconsiderados os 

artigos que não discriminaram na metodologia a realização de confirmação por 
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V. RESULTADOS 

 

 

Foram selecionados 56 artigos com 883 casos, cujos dados estão relatados 

na Tabela 1. Por ordem de frequência, 289 casos foram diagnosticados no 

Brasil,8,10,11,15,16,26,37-39,45-48,50-53,61,62,65-67,72-76 201 na Martinica,33,79 128 na 

Jamaica,34,41 118 no Peru,63,64,69,70 49 no Chile,30,31,44,56,71,78 27 na 

Colômbia,29,32,36,58,68,77,80 23 em Barbados,42 18 na Guiana Francesa,40 15 na 

Argentina,35,49,54,59 13 em Dominica,55 4 na Venezuela,60 4 no Panamá28,43 e 1 em 

Cuba57. A idade dos pacientes variou de 9 a 93 anos, com média de 50,11 anos e a 

relação masculino/feminino foi de 391/402, sendo que quatro dos artigos não traziam 

informações sobre o gênero dos pacientes. 

 

 Quanto às formas clínicas dos casos relatados, 343 deles foram descritos 

como forma aguda, 122 como crônica, 158 como lifomatosa, 37 como smoldering e 6 

como tumoral primária de pele. Do total de 56 artigos, 28 não referiam a forma 

clínica da ATL. Como doenças associadas, foram encontrados 18 casos de 

HAM/TSP, 2 de DIH, 1 de Uveíte associada ao HTLV-1 e 1 associado a 

estrongiloidíase. Foram revistos 16 trabalhos sobre a prevalência do vírus e, dentre 

eles, encontramos dois que realizaram uma revisão da literatura mundial e, por isso, 

foram os mais considerados para a revisão. Muitos dos trabalhos revistos eram 

baseados em estudos onde não tinha sido feita a confirmação da sorologia.  

 

           Hlela et al (2009), encontraram soroprevalência de 1,15% na Amazônia, 1,7% 

em Salvador, 0,45% na Argentina, 0,7% no Chile, 2,1% na Colômbia e 3,8 no Haiti.81 

Segundo Gessain & Cassar (2012), na Martinica, a soroprevalência em grávidas 

variou de 1,9% a 2,4%, na Jamaica de 3,5% a 3,8%, no Haiti de 2,2% a 4,2%, na 

Guiana Francesa 4,2% a 5,7%, no Peru 1,3% e na Argentina 0,1%. Já no Brasil, os 

dados foram divididos pelos estados, sendo a soroprevalência em grávidas no Mato 

Grosso 0,2%, no Mato Grosso do Sul 0,1%, em Salvador 0,8%, em São Paulo 0,1%, 

em São Luis 0,2%.82 

 

No trabalho de Rodríguez et al (1994), foram diagnosticados 31 casos de 

ATL, porém em apenas 18 destes foi realizada sorologia e não foram discriminados 
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os dados dos pacientes nos quais foi feita a sorologia daqueles que não a 

realizaram, de modo que esses casos não puderam ser incluídos na Tabela 1.83  
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VI. DISCUSSÃO 

 

 

Nesta revisão pode-se verificar que o maior número de casos foi relatado no 

Brasil, Martinica, Jamaica e Peru que são realmente endêmicos para o HTLV-1. No 

Brasil, os primeiros casos foram publicados no Rio de Janeiro por Pombo de 

Oliveira37 tendo sido posteriormente referidos mais 4 trabalhos nesse estado até 

2002,45,51-53 com relato de 110 casos. Depois dessa data, encontrou-se apenas um 

trabalho desta cidade, incluindo um caso. No entanto, Pombo de Oliveira et al. 

(1995) identificaram 25,5% de casos de ATL dentre casos de leucemia/linfoma T 

nesse estado.38 

 

Em São Paulo, foram publicados sete artigos que descreveram 39 casos, 
39,45,50,61,62,67,73 sendo um destes um estudo retrospective no qual quarto casos de 

ATL foram encontrados dentre 11 linfomas de células T de mama, indicando alta 

frequência.67 No entanto, como já referido, Pombo de Oliveira et al. (1995) identificou 

25,5% de casos de ATL dentre casos de leucemia/linfoma T no Rio de Janeiro.38 Na 

Bahia, Brasil, a partir de 2007, começaram a ser publicados artigos que totalizam 92 

dos casos descritos no Brasil, sendo um deles um trabalho recente sobre linfomas T 

no qual registrou-se que ATL representa 26,4% dos linfomas primários da pele e 

66,7% dos secundários.84 No entanto, há outros estados endêmicos no Brasil, como 

Maranhão e Pará85 onde não foram encontradas publicações sobre ATL ou apenas 

raras.76 

 

Na Jamaica, até 1996, foram publicados dois trabalhos com 128 casos,34,41 

não se tendo encontrado nenhuma publicação depois desta data. No Chile, país 

também endêmico para o HTLV-1,81 até 2005 foram publicados 4 artigos abordando 

42 casos.30,31,44,56 Em um destes artigos sobre 23 leucemia/linfoma de células T 

maduras em um período de 36 meses, o autor identificou ATL como a doença mais 

frequente (11 de 23 casos-48%).56 Nesse estudo a sorologia para HTLV-1 foi 

realizada apenas em casos indicados. Depois de 2005 apenas dois trabalhos foram 

publicados referindo quatro casos.71,78 Um desses estudos trouxe que, dentre 207 

casos em adultos com linfoma de Hodgkin, sendo 24 neoplasias de células T 

maduras, apenas um foi ATL (4.16%). Nesta avaliação não houve informação sobre 

a sorologia para HTLV-1.71 Outro trabalho trata-se de um estudo retrospective no 
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qual foram identificados o DNA do HTLV-1 por PCR em 25 blocos de parafina de 

linfomas de células T, encontrando 12% de casos de ATL.78  

 

No Peru, houve 4 publicações, totalizando 118 casos. Um deles trata-se de 

uma estudo de revisão sobre linfomas primários de pele no qual foram encontrados 

13 casos de ATL dentre 55 linfomas primários de pele T/NK (23.6%). 78% dos 

linfomas secundários correspondem a ATL sistémico.64 Em 2011, o mesmo grupo 

publicou outro estudo incluindo 95 casos de ATL afim de avaliar diferentes fatores 

prognósticos.69 Na Argentina, foram descritos 12 casos em 4 artigos. Marin et al, em 

2002 fizeram um estudo retrospectivo de 22 casos de linfomas de células T/NK e 

encontraram 5 casos de ATL por meio da sorologia ou PCR. Neste país, a 

prevalência global da infecção pelo HTLV-1 (dados de banco de sangue) é 0,9%, 

com a provincia de Jujuy e a região noroeste apresentando os índices mais altos 

(3.5%).54  

 

Em publicação recente sobre linfomas T periféricos na América do Sul, 

Europa, USA e Oriente Médio, incluindo 152 casos da Argentina, Brasil, Chile e 

Uruguai, a sorologia para o HTLV-1 não foi incluída na metodologia usada nem 

houve referência a ATL.24  Em outro estudo sobre linfomas não Hodgkin incluindo 22 

casos de linfomas T da Argentina, 18 do Brasil, 22 do Chile, 25 da Guatemala e 31 

do Perú, encontrou-se apenas  5% de casos de ATL (29% no Perú e 4,5% no Chile). 

Neste projeto há referência a sorologia para o HTLV-1 apenas em casos indicados, 

como se fosse possível excluir a doença sem a respectiva sorologia.25 

Curiosamente, em um estudo incluindo Estados Unidos, e países da  Europa, não 

endêmicos e Asia a sorologia para o HTLV-1 foi incluída na rotina dos casos 

avaliados e foi encontrada positividade para o HTLV-1 em 25% dos casos na Ásia, 

como seria de esperar, 2% nos Estados Unidos e 1% na Europa.86 

 

Sabe-se que a ATL é uma forma importante de leucemia/linfoma de células T 

para os países da América do Sul Central e Caribe, para cujo diagnóstico é 

imprescindível a detecção da infecção pelo HTLV-1.87 Não se tem dados dos 

serviços oficiais sobre a ocorrência de ATL nos países avaliados, provavelmente 

porque não é considerada como doença de notificação compulsória pela 

Organização Mundial de Saúde, conduta completamente diferente do que acontece 
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com a infecção pelo HIV. Por outro lado, pelo menos no Brasil, não há nehuma 

conduta no sentido de controlar a transmissão vertical pela amamentação.88 

 

Como já está descrito, a ATL ocorre em indíviduos infectados verticalmente.8 

Por tudo o que foi exposto, deduz-se que a ATL é uma doença negligenciada não 

apenas no Brasil, mas também em alguns outros países latino-americanos. 

Considerando que hoje em dia a transmissão vertical é o principal meio de 

transmissão do HTLV-1 e que os casos de ATL ocorrem em portadores infectados 

por esta via, é de primordial importância que sejam identificadas as gestantes HTLV-

1 positivas no pré-natal como é feito em relação ao HIV/AIDS e sífilis,89 afim de que 

se possa desaconselhar a amamentação nessas mães. Isto só pode ser feito dentro 

de um programa de saúde pública que possa dar assistência adequada a essas 

mães e aos filhos.8 No Japão, por exemplo, essas medidas reduziram em 80% a 

transmissão vertical.23 
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VII. CONCLUSÕES 

 

 

Houve acentuada diminuição ou ausência de publicação sobre casos de ATL 

em locais onde, anteriormente, havia frequência elevada desta leucemia/linfoma em 

relação às não associadas ao HTLV-1, muito embora, nestes locais não haja 

prevenção da transmissão vertical. 

 

Embora a ATL seja uma forma importante de leucemia/linfoma de células T, 

para cujo diagnóstico é imprescindível a detecção da infecção pelo HTLV-1, ainda 

há trabalhos que avaliam a frequência das leucemias/linfomas de células T sem 

incluir ou apenas incluindo a sorologia para o HTLV em casos indicados. 

 

A metade dos trabalhos não refere a forma clínica da doença indicando que 

muitos profissionais ainda não reconhecem a importância de classificar a ATL, 

medida imprescindível antes de avaliar o prognóstico e a conduta terapêutica. 

 

A partir dos dados analisados, conclui-se que a ATL é uma doença 

negligenciada não apenas no Brasil, mas também em vários outros países latino-

americanos. 
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VIII. SUMMARY 

 

 

Adult T-cell leukemia/lymphoma in South and Central  America and the 
Caribbean: a systematic review. Adult T-cell leukemia/lymphoma (ATL) is a 
malignancy of peripheral T cells caused by  the human T-cell lymphotropic virus type 
1 (HTLV-1) and characterized by a poor response to chemotherapy. HTLV-1 is 
endemic in Japan, the Caribbean, Africa, Central and South America, and Southeast 
of the United States. ATL is classified in five forms: acute, chronic, lymphoma, 
smoldering and primary cutaneous tumoral, this is important in assessing the 
prognosis and the therapeutic conduct. We aimed to identify the number of 
publications on ATL in the countries of South and Central America and the Caribbean 
and correlates it with the prevalence of HTLV-1 in these different countries. Boolean 
methods were applied to research in the Medline, SciELO, Lilacs, Medcarib, CUMED 
and Coleciona  SUS through mechanisms of the search in Pubmed, Bireme and 
SciELO. 858 cases were identified, with 268 diagnosed in Brazil, 201 in Martinique, 
128 in Jamaica, 118 in Peru, 46 in Chile, 26 in Colombia, 23 in Barbados, 18 in 
French Guiana, 15 in Argentina, 13 in Dominica, 4 in Venezuela, 4 in Panama and 1 
in Cuba, with the age range 9-93 years, mean of 50,11 years. However, in the last 10 
years, many countries have failed to publish their cases. Thus, it becomes impossible 
to identify the incidence of ATL, increasing the neglect of this. 

 

Key words: 1. Adult T-cell leukemia/lymphoma; 2. human T-cell lymphotropic virus 
type 1; 3. South America; 4. Central America; 5. Caribbean 
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ANEXO I 
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