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Resumen

Introduccion: El objetivo del presente estudio fue determinar las caracteristicas clinicas y prondstico de
los pacientes con Leucemia/Linfoma de Células T del Adulto (ATL) en el Instituto Nacional de Enferme-
dades Neoplasicas (INEN) de Per.

Metodologia: Se realizé un estudio transversal. Se revisaron 188 historias clinicas y estudios patoldgicos
de pacientes con infeccién por HTLV-1 diagnosticados en el INEN durante 10 afios, de quienes 150 tu-
vieron ATL.

Resultados: 62% de los pacientes tuvieron el subtipo ATL linfoma, 37% subtipo agudo y 1% cronico. La
mediana de edad fue 53 afios (20-89); 51% fueron mujeres. Dentro de las caracteristicas clinicas: ECOG
> 2 (56%); estadio clinico llI-IV (80%), sintomas B (58%); incremento de la deshidrogenasa lactica, LDH,
(74%); leucocitosis (50%); hipercalcemia (46%) y anemia (36%). 122 pacientes (81,3%) recibieron trata-
miento, 79% con quimioterapia (QT) y 4,6% radioterapia complementaria (RT); CHOP fue el esquema de
QT mas frecuente (89%). De los pacientes con QT tuvieron 18% RC, 32% RP, 7% EE y 13% PE. La mediana
de supervivencia fue de 3,9 meses. En los pacientes que recibieron tratamiento la mediana de supervi-
vencia fue 5y en aquellos que no recibieron tratamiento la mediana de supervivencia fue de 0,6 meses.

Conclusién: En este reporte en pacientes con ATL, la forma linfoma es el subtipo mas frecuente, existe
alta prevalencia de inmunofenotipo atipico y pobre respuesta al CHOP.

Palabras claves:
DeCS: Leucemia-Linfoma de Células T del Adulto, Virus Linfotrépico T Tipo T Humano, caracteristicas
del estudio, inmunotipificacion, tratamiento terciario.
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Abstract

Introduction: The objective of this study was to determine the clinical characteristics and prognosis of
patients with adult T-cell leukemia/lymphoma (ATL) at the National Institute of Neoplastic Diseases
(INEN) of Peru.

Methodology: A cross-sectional study was carried out, 188 clinical histories and pathological studies of
patients diagnosed with HTLV-1 infection diagnosed at the INEN for ten years, of whom 150 had ATL,
were reviewed.

Results: Sixty-two percent of the patients had the ATL lymphoma subtype, 37% had the acute subtype,
and 1% had the chronic subtype. The median age was 53 (20-89); 51% were women. Within the clinical
characteristics: ECOG = 2 (56%); clinical stage Ill-IV (80%), symptoms B (58%); increased lactic dehydro-
genase, LDH, (74%); leukocytosis (50%); hypercalcemia (46%) and anemia (36%). A total of 122 patients
(81.3%) received treatment, 79% with chemotherapy (CT) and 4.6% with complementary radiotherapy
(RT); CHOP was the most frequent QT regimen (89%). Of the patients with QT, 18% had CR, 32% PR, 7%
EE, and 13% PE. The median survival was 3.9 months. In patients who received treatment the median
survival was 5 and in those who did not receive treatment the median survival was 0.6 months..

Conclusion: In this report, in patients with ATL, the lymphoma form was the most frequent subtype, and
there was a high prevalence of atypical immunophenotype and poor response to CHOP.

MESH: Leukemia-Lymphoma, Adult T-Cell; Human T-lymphotropic virus 1; Study Characteristics; Immu-
notyping; Tertiary Treatment.

Introduccion

La Leucemia/Linfoma de Células T del adulto (ATL) es una neoplasia extremadamente agre-
siva; descrita como entidad clinica en 1977 en Japon. Se presenta en la edad adulta y sus
manifestaciones mas frecuentes son lesiones dérmicas, adenopatias, hepatoesplenomegalia
y leucocitosis con células linfoides atipicas asi como la presencia de marcadores para linfo-
citos T[1, 2].

Galloy col en 1980, identificaron al retrovirus causante, HTLV-1 (Human T Lymphotropic
Virus Type ), cuyo genoma se incorporaba al DNA de las células neopldsicas de los pacientes
con ATL [3]. La incidencia acumulada de ATL se estima entre el 2.5 % y 5% en los portadores
de HTLV-1 [4, 5].

Inicialmente descrito como endémico de las islas del sur del Japdn, afios después se
incluyeron como zonas de alta prevalencia de HTLV-1, El Caribe, Africa ecuatorial, América del
Centro y América del Sur, especialmente Brasil [6, 7].

En el Pert se reportaron los primeros casos en el afio 1994 por W. Rodriguez y col; [8] se
demostro la presencia de HTLV-1 en determinadas poblaciones y se han reconocido varios
casos de paraparesia espastica tropical producida por el mismo agente, se reportd su exis-
tencia en trabajadores sexuales, gestantes y descendientes de inmigrantes japoneses con lo
cual se confirma la presencia de este retrovirus en nuestro medio y por tanto la posibilidad de
casos de ATL [9-11].
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La diversidad de sus manifestaciones clinicas y prondéstico han llevado a tipificar el ATL en 4
formas: Latente, crénica, linfoma y aguda de acuerdo a la clasificacién de Shimoyama [12].

Los pacientes con las formas agresivas de ATL (aguda y linfoma) tienen un pésimo pro-
nostico por la resistencia intrinseca a los tratamientos con quimioterapia [12], la hipercalce-
mia [13] e infecciones oportunistas secundarias a la deficiencia inmune que complican mas
el tratamiento [14, 15].

Multiples estudios de las formas agresivas de ATL han fallado en mejorar la superviven-
cia con la poliquimioterapia con regimenes intensificados o trasplante [16-18], asi como de
anticuerpos monoclonales como anti-CCR4, anti CD52, que si bien muestran actividad anti-
neoplasica, tienen datos clinicos muy limitados [19-23].

Un importante avance, es el uso de antiretrovirales en combinacion con interferén, Bazar-
bachi et al, en su meta-andlisis del 2010, reportd un incremento de la supervivencia a los 5
afios para las formas aguda, cronica y latente en comparacion con la primera linea de quimio-
terapia [23, 24].

El objetivo de este trabajo es determinar las caracteristicas clinicas, los patrones de in-
munofenotipo, la respuesta al tratamiento con quimioterapia de los pacientes con ATL en
nuestra poblacion y con ello contribuir al conocimiento de ATL en el Perd y valorar su presen-
cia en nuestro medio.

Materiales y métodos
Disefio del estudio
El presente estudio es transversal. La fuente es retrospectiva.

Area de estudio

El estudio se realiz6 en el servicio de estadistica del Instituto Nacional de Enfermedades Neo-
plasicas del Peru en la ciudad de Lima. El periodo de estudio fue del 1ro de Enero del 1996
hasta el 31 de diciembre del 2005.

Universo y muestra

Eluniverso fue conformado por todas las pacientes registrados en la institucion. El calculo del
tamafio muestral fue no probabilistico, tipo censo, en donde se incluyeron todos los casos
incidentes en el periodo de estudio.

Participantes
Se incluyeron casos de pacientes con diagndstico clinico de novo de Leucemia/Linfoma de
Células T del adulto.

Variables
Las variables descriptivas fueron edad, procedencia, pruebas de laboratorio, inmunatipifica-
cion por citometria de flujo, tratamiento, respuesta y supervivencia.

Procedimientos, técnicas e instrumentos.
Los datos fueron recolectados de la historia clinica institucional. El diagnostico de ATL
fue basado en las caracteristicas histologicas, de inmunohistoquimica, y resultado serolégico
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de HTLV-1 positivo mediante ELISA y/o integracion del provirus mediante western blot. Las
muestras fueron revisadas por dos hemato-patdlogos expertos.

Se analizaron los datos clinicos y de laboratorio de las historias clinicas de los pacientes.
Se recopilaron los resultados de inmunofenotipo por marcadores realizados en estudio de
citometria de flujo, los cuales fueron organizados en paneles de acuerdo a lo reportado en
estudios previos.

La evaluacion de las formas de ATL se realizd en base a los criterios diagndsticos de la
clasificacion de Shimoyama. La eficacia del tratamiento fue evaluada mediante la supervi-
vencia global (SG) y la supervivencia libre de progresion (SLP). SG se definid como el tiempo
desde el diagnéstico hasta la muerte por cualquier causa. SLP fue aplicado para los pacientes
con respuesta al tratamiento, definido como el tiempo desde el inicio del tratamiento hasta la
primera progresion, recaida después de la respuesta, o la muerte por cualquier causa.

Evitacién de sesgos

Para garantizar la confiabilidad de la informacién los investigadores fueron entrenados sobre
la recoleccion de los datos y uso del sistema institucional. Se uso una lista de doble chequeo
para incluir los casos. Los datos fueron validados y curados por el investigador principal.

Andlisis estadistico

Recopilada la informacion en una hoja electronica Excel, se ingresé en una matriz de datos
del software SPSS™ 25.0 (IBM Corp. Released 2017. IBM SPSS Statistics for Windows, Version
25.0. Armonk, NY: IBM Corp.). Se utilizé estadistica descriptiva en base a frecuencias y por-
centajes para las variables cualitativas y para las cuantitativas medidas de tendencia central.
Se reporta un analisis de supervivencia. La sobrevida global y sobrevida libre de progresion se
calcularon por el método de Kaplan y Meier, la distribucion de eventos se compard mediante
el test de log-rank. Las comparaciones de factores clinicos y de prondstico se llevaron a cabo
usando el chi-cuadrado o la prueba exacta de Fisher y el analisis multivariado con el modelo
de Cox.

Resultados
El andlisis incluyd 150 pacientes.

Caracteristicas poblacionales

Se analizaron los datos de 150 pacientes con ATL, 103 (68,6%) procedian de la costa centro,
14 (9,3%) de la sierra central. El lugar de nacimiento mas frecuente fue la costa central en 63
(42%); de la sierra sur 33 (22%), Los departamentos con mayor incidencia fueron Ancash, Apu-
rimac, Ayacucho, Cuzco, Junin y Huancavelica. Un total de 77 casos (51%) eran mujeres 'y 73
(49%) hombres, cuya mediana de edad fue de 53 afios con un rango de 20 a 89 afios (Tabla

1.
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Tabla 1. Caracteristicas de los pacientes.

N=150 %

Edad:

Mediana / rango 53/(20-89)
Sexo

Femenino 77 51%

Masculino 73 49%
Tipode ATLL

Forma Leucemia 59 36,6%

Forma Cronica 2 1%

Forma Linfoma 93 62%
Escala Zubrod

0 11 7%

1 54 36%

2 58 35%
>3 31 20,6%
Subtipo Linfoma (n:93) N° %
Estadio clinico

I 2 2%

Il 15 16%

1l 26 28%

v 48 52%

No Evaluable 2 2%
Sintomas

A 39 42%

B 54 58%
indice pronéstico internacional

Bajo riesgo 13 14%

Intermedio Bajo 32 34%

Intermedio Alto 30 32%

Alto riesgo 16 17%

No Evaluable 2 2%

Caracteristicas clinicas
El tiempo del inicio de los sintomas al diagndstico fue de 1 a 3 meses en 66 casos (44 %) y
menor de T mes en 50 (33 %). El 58% tuvo algun sintoma B al diagndstico. 54 pacientes (36%)
presentaron ECOG de 1, 53 pacientes (35,3 %) ECOG 2,y 31 (20,6 %) ECOG 3 - 4. Respecto a
los subtipos de ATL: 93 (62 %) tuvieron la forma linfoma; 55 (36,6 %) aguday 2 (1,3%) forma
crénica, no se encontrd ningun caso de forma silente (Tabla 1). En el subtipo linfoma presen-
taron localizacién ganglionar en 82 casos (88%) y extraganglionar 11 (12%), de estos Ultimos
destacaron la presentacion dsea, gastrica y cutdnea. En relacién con el estadio clinico (EC),
48 pacientes (52%) presentaron EC IV, 26 (28%) EC Ill, 15 (16%) EC Iy 2 (2%) EC I. (Tabla 1).
En la forma linfoma el indice pronostico internacional (IP1), 13 (14%) fueron de bajo riesgo, 32
(34%) IPl intermedio Bajo, 30 (32%) IPI intermedio alto; 16 (17%) IPl alto (Tabla 1).

Los 6rganos comprometidos al diagndstico fueron 102 (68%) para la afectaciéon ganglio-
nar, hepatomegalia 44 (29%), compromiso dérmico 41 (27%), esplenomegalia 35 (23%) y afec-
tacion dsea 17 (11%) (Tabla 2).

Valdiviezo N, et al. Rev. Oncol. Ecu. 2022:32(3) 324 |



ONCOLOGIA Articulo Original DOI: 10.33821/657 Hematologia | Cancer

Tabla 2. Distribucion geogréfica de los pacientes con ATLL.

Costa Norte 6 4 3 2

Costa Centro 103 68.6 63 42
Costa Sur 2 1.3 6 4

Sierra Norte 8 53 11 7.3
Sierra Central 14 9.3 29 19.3
Sierra Sur 12 8 33 22
Selva 5 8.3 4 2.6
Japoén 0 0 1 0.7

Tabla 3. Esquema de tratamiento (TTO)

Pacientes sin TTO 31

CHOEP 8 3%
CHOEP14 1 1%
CHOP 106 89%
CHOP14 1 1%
CVP 8 2.5%
Otros 5 4.2%

C: Ciclofosfamida. H: hidroxidaunorrubicina. O: sulfato de vincristina (Oncovin). P: prednisona. E: Etopdsido

Tabla 4. Respuesta al tratamiento de quimioterapia.

Respuesta Completa 3 8% 17 22%
Respuesta Parcial 6 16% 32 41%
Enfermedad Estable 5 13% 2 3%
Progresion de la enfermedad 7 18% 8 10%
No Evaluable 17 45% 20 25%

Caracteristicas patoldgicas de laboratorio

En las alteraciones de laboratorio al diagnostico, 111 (74%) tuvo incremento de la LDH, 112
(75%) tuvieron trombocitosis, 75 (50%) leucocitosis, 69 (46%) hipercalcemia, 54 (36%) algun
grado de anemia, 52 (35%) elevacién de la creatinina, hipertransaminasemia en el 64 (43%) y
18 (12%) presentaron hipoalbuminemia.

Caracteristicas inmunofenotipicas

A 49 pacientes se les realizo inmunotipificacion por citometria de flujo, 29 (58.3%) mostraron
el siguiente panel CD4 (+) CD8 (-) CD25 (+); 5(10,4%) CD4 (+) CD8 (-); 6 (12%) CD4(+) CD8(-),
CD25(-) y 15 (31.3%) fenotipos atipicos tales como CD4(+) CD8(+); CD4 (+) CD56(+) CD8(-);
CD4(+) CD30(+); CD4(-) CD8(-); CD4A(-) CD8(+).

Respuesta al tratamiento

De los pacientes estudiados, 122 (81.3%) recibieron algun tipo de tratamiento; quimioterapia
119 (79%), y 7 (4.6%) RT complementaria. El 89 (94.6%) recibieron esquema CHOP, 3 (2.5%)
CVP, 5 (4,2%) otros esquemas de tratamiento (Tabla 3). 21 pacientes (17.6%) presentaron
respuesta completa (RC); 38 (32%) respuesta parcial (RP); 8 (7%) enfermedad estable (EE) y
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15 (12.6%) progresion de la enfermedad (PE) y en 37 (31%) la respuesta no fue evaluable por
la evolucion térpida de los pacientes. De acuerdo al subtipo de ATL la forma aguda tuvo res-
puesta objetiva en 9, (24%) RC en el 8%; RP 16%; EE 5, (13%) y progresaron 7 (18%). Para la
forma linfoma la respuesta objetiva fue 49 (63 % RC: 22%, RP: 41%), EE 2 (3%) y progresaron
8 (10%). La diferencia de las tasas de respuesta objetiva fue significativa entre la forma lin-
fomay aguda (/0.001) (Tabla 4). De los pacientes que recibieron quimioterapia, completaron
6 ciclos 27 (23%), menos de 3 ciclos 69 (58%) y solo 1 ciclo 41(34%), de estos Ultimos 39
fallecieron por la neoplasia y/o toxicidad a tratamiento. 76% de los pacientes fueron reinci-
dentes, siendo los érganos mas afectados piel (38%) y ganglios linfaticos (25%). La causa de
muerte mas frecuente fue por complicaciones secundarias a la neoplasia 69.4 %, seguida de
infecciones en su mayoria oportunistas en 27.4%.

Supervivencia

La mediana de SLP fue de 6 meses, alos 2 afios de 6%. Al evaluarse el subtipo linfoma alcanza
una mediana de 6,4 meses con una tasa a los 2 afios de 7% y el subtipo agudo esta cifra
disminuye a una mediana de 5,6 meses con una tasa a los 2 afios de 0%, sin diferencia signi-
ficativa (P=0.092) (Tabla 5).

Supervivencia Global (SG): En el grupo en general, la mediana de supervivencia fue de 3,9
meses, con una tasa a dos afios de 8%. Por otro lado, en los pacientes que recibieron trata-
miento, la mediana de supervivencia fue 5 meses y una tasa a dos afios de 10%; en aquellos
gue no recibieron tratamiento la mediana de supervivencia fue de 0,6 meses, con una tasa a
dos afios de 0 %, con significancia estadistica (/0.001).La mediana de SG en subtipo Lin-
foma, fue de 7.9 meses, con una tasa a los 2 afios de 11% y en la forma aguda una mediana
de 2.8 meses, con una tasa a los 2 afios de 4%, con diferencia significativa (/~<0.001). Al eva-
luarse la SG en los pacientes que muestran respuesta objetiva (RC+RP) se obtuvo una me-
diana de 9.4 meses con una supervivencia a los 2 afios de 14%.

En un sub-andlisis de factores de riesgo (tabla 6), se establecio la presencia de sintomas
B, leucocitosis como factores de riesgo para disminucion de la supervivencia.

Tabla 5. Sobrevida Global y sobrevida libre de progresion

N=150 Mediana Sobrevida a 2 afios
Sobrevida global 3.9 meses 8%
Forma clinica
Linfoma 7.9 meses 11%
Leucemia 2.8 meses 4%

PACIENTES CON RC+RP (n=59)
Sobrevida Global 9.4 meses 14%
Sobrevida Libre de progresion 6 meses 6%
Sobrevida Libre de Progresiéon Forma clinica
Linfoma 6.4 meses 7%
Leucemia 5.6 meses 0%

*incluye a un paciente con forma crénica.
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Tabla 6. Factores prondsticos

SG SLE

P RR P RR
Edad: >60 0.143 - 0.644 -
Sexo: Femenino 0.966 = 0.511 -
Zubrod: 2-4 0.015 1.77 0.824 -
Sintomas: B 0.003 212 0.103 =
Forma clinica: Leucemia 0.889 - 0.386
HB: < 12 0.606 - 0.681 -
Leucocitos: > 10000 0.003 1.93 0.385
DHL: > 550 0.952 = 0.657 =
Hipercalcemia 0.318 - 0.009 2.74

Discusion

La prevalencia de ATL, se incrementa con la edad, siendo el rango mas frecuente de 40 a 70
afos, ya que HTLV-1 tiene un periodo largo de incubacion, de aproximadamente 30 afios
como lo indica un analisis poblacional realizado en Japdn donde se encontré una edad pro-
medio de 57 afios [12]. Existen revisiones que sugieren que en América Latina el debut de ATL
se presenta a menor edad, por ejemplo en Colombia hay estudios que encuentran medianas
de hasta 38 afios; en el presente estudio la mediana fue de 53 afios [7].

Seria de especial interés la investigacion de infeccion por HTLV-1 en los familiares de
pacientes con ATL, cuyo resultado nos permitiria esclarecer si la transmision es mayormente
vertical y para realizar un mapa de zonas endémicas y de riesgo.

La edad, el ECOG, la presencia de sintomas B, el indice prondstico internacional (IPI) han
sido reportados como factores prondsticos adversos [13, 14, 25-28], nosotros encontramos
en el andlisis univariable como factores prondsticos para la SG al ECOG mayor de 2 y la pre-
sencia de sintomas B.

El ATL fue descrito por primera vez por Kiyoshi Takatsuky [1] en el afio 1977 como entidad
clinica de presentacion adulta con lesiones frecuentes en piel, adenopatias, hepatoespleno-
megalia y leucocitosis con células linfoides andmalas, con inmunofenotipo de células T. Shi-
moyama en 1991 reporta los criterios diagnosticos y tipos de ATL; el presente estudio aporta
hallazgos similares, siendo los 6rganos comprometidos con mayor frecuencia los ganglios
linfaticos, la piel, el bazo y el higado. En relacion a los tipos de ATL, se encontré predominan-
cia para la variante linfoma, mientras que los porcentajes descritos inicialmente por Shimo-
yama por tipos de ATL revelaron un 55% para la forma aguda, 20% para la forma linfoma, 20%
para la forma crénica. Beltrany col, describen un porcentaje de alrededor de 40% tanto para
la forma linfoma como para la forma aguda. Una de las consideraciones a tener en cuenta, es
que podria existir un subregistro de casos ya que las formas silente y cronica requieren estu-
dios mas especificos para detectar linfocitos T anémalos, y la sospecha clinica es muy dificil
por tratarse de pacientes que cursan asintomaticos, con linfocitosis o con compromiso de
piel y gue muchas veces son manejados por otras especialidades. Los 2 casos en este estudio
fueron diagnosticados en Japon.
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Las alteraciones de laboratorio son frecuentemente descritas en ATL, tal es asi que la
LDH incrementada, la hipercalcemia debido a la activacion exagerada de los osteoclastos, la
elevacion de la beta2 microglobulina, hipoalbuminemia entre otros son descritas como facto-
res prondsticos [26-28]. Beltran y col. identifican como factores prondsticos al nivel elevado
de la B2microglobulina para el tipo linfoma y la disminucién de albumina para la forma aguda.

Existen estudios que relacionan la hiperleucocitosis, como factor de mal pronéstico simi-
lar al ECOG y DHL, sin embargo no existe consenso en la cifra de corte para los leucocitos [13,
14]. De forma similar en los pacientes portadores de infeccién por HTLV-1, no se ha logrado
determinar el numero de leucocitos para determinar el nivel de riesgo de desarrollar ATL. Imai-
zumi [29], describid alto riesgo para aquellos que tengan mayor de 9000 leucocitos, mientras
que lkeda [30] eleva esta cifra a mas de 15,000/dl.

El presente estudio encontrd porcentajes elevados de niveles de LDH, hipercalcemia e
hiperleucocitosis, identificando en el analisis univariable como factores prondsticos adversos
para la SG la leucocitosis mayor de 10,000 y para la SLP la hipercalcemia, similar a los repor-
tado en otros estudios por lo cual se deben realizar esfuerzos para implementar un indice
prondstico especifico para ATL que nos permita estratificar en grupos de riesgo y tomar me-
jores decisiones terapéuticas.

Otro punto de interés es que el inmunofenotipo clasico de ATL es CD4+ CD8- CD25+;
existen comunicaciones aisladas de casos con inmunofenotipos aberrantes tales como CD4-
CD8-; CD4- CD8+; CD4+ CD8+ entre otros, los cuales han sido relacionados con evolucion
indolente o agresiva, sin atribuirles un rol en el prondstico ya que son escasos los estudios
disponibles, son necesarios mas casos para definir la trascendencia de los diversos inmuno-
fenotipos asi como la utilizacion de test inmunofenotipicos estandar [28].

En este estudio existe un alto porcentaje (31,3%) de inmunofenotipos atipicos, sin poder
hacer una adecuada correlacion por el tamafio de la muestra.

Existen dos dificultades mayores en el tratamiento del ATL, 1) el alto grado de inmunosu-
presion gue conlleva a desarrollo de infecciones severas con alta prevalencia de agentes opor-
tunistas; 2) resistencia intrinseca de la células tumorales a las terapias convencionales siendo
la primera causa de la elevada mortalidad durante el tratamiento. The Japan Clinical Oncology
Group (JCOG) [16], evalud seis trabajos prospectivos observando pobre respuestas a trata-
miento con QT convencional, sin diferencia significativa entre el uso o no de antraciclinas, ni
de los regimenes de intensificacion, que adicionarian toxicidad sin impacto en la sobrevida.

También se han explorado otras alternativas como la adicién de anticuerpos monoclo-
nales como el anti CD52, anti-CCR4 [22, 23], cuya utilizacién es anecddtica por lo que no se
cuenta con la experiencia clinica suficiente para sustentar su uso; y trasplante [20, 21] cuya
elegibilidad se ve muy limitada por el mal estatus performance de estos pacientes asi como
severa inmunosupresion.

Mientras que en las formas silentes como la forma latente y crénica se podria hacer uso
terapia antiretroviral y en casos seleccionados del “observar y esperar” [16, 23].

Un esperanzador avance es el uso de antiretrovirales como zidovudina (AZT) en combi-
nacion con interferdn, Bazarbachi y col, en su metaanalisis realizado en el 2010 reporto incre-
mento en las tasas de respuesta y sobrevida en los tipos agudos, crénicos y latentes, mientras
que el tipo linfoma se beneficiaria mas con tratamiento de quimioterapia, las cuales actual-
mente se han adicionado a los esquemas de tratamiento usados en la institucion [27, 30].
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Estos estudios tienen pendiente ser corroborados por mas investigadores. En este estu-
dio se alcanzd respuesta (RC+RP) en un 49.6%, con alta tasa de recurrencia (76%), y respues-
tas no duraderas, lo cual confirma la naturaleza agresiva de esta enfermedad.

Las complicaciones secundarias a la neoplasia fueron la principal causa de muerte, se-
guida de infecciones.

La SG y SLP son bajas para este tipo de linfoma cuya caracteristica es la agresividad y
pobre respuesta a los diferentes tratamientos. Diversos estudios confirman estos datos; el
mas grande fue el de Shimoyama en 1991 [12] quien indica cifras de 6,2 meses para la fase
aguda; 10.2 meses para la fase linfoma y 24.3 para la fase crénica. Con supervivencia a los 2
afios de 16%, 21% y 52.4%. En este estudio se corrobora la significancia de cada subtipo asi
como del tratamiento, el cual sin embargo solo retrasa el desenlace de esta enfermedad.

Hay que resaltar que de los pacientes que lograron remision completa, uno fue de la
forma crénica.

Llama la atencién que hubo dos casos de forma linfoma que tuvieron supervivencia ma-
yor de un afio y que solo presentaban alteraciones de la LDH y afectacion de la piel, lo cual
nos hace recordar la quinta forma de ATL descrita por Bittencourt [15] en pacientes de Bahia-
Brasil, que solo tienen compromiso de piel. Estos pacientes ejercerian su influencia en la curva
de sobrevida libre de progresion, que muestra tendencia, pero no diferencia significativa para
este subtipo de ATL (P=0.092). Seria de especial interés la investigacion de infeccion por
HTLV-1 en los familiares de pacientes con ATL, cuyo resultado nos permitiria esclarecer si la
transmision es mayormente vertical y para realizar un mapa de zonas endémicas y de riesgo.

Conclusiones

En el presente estudio se observa una alta incidencia de pacientes procedentes de la sierra
central-sur del pais; el subtipo mas frecuente fue el linfoma, con alta prevalencia de inmuno-
fenotipo atipico en esta poblacion, pobre respuesta al tratamiento con quimioterapia y sobre-
vida corta. Hemos identificado como factores prondsticos adversos para la SG al ECOG ma-
yor de 2, presencia de sintomas By leucocitosis mayor de 10,000 e hipercalcemia para la SLP.
Estos datos nos muestran que debemos implementar mejores estrategias de tratamiento; asi
como idear un indice prondstico especifico para ATL que nos ayude a estratificar el tipo de
tratamiento de acuerdo al subtipo de linfoma.
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