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Tumores Renales No Wilms en Nifios (Sarcoma de Células

¢Cuales son los tumores renales mas frecuentes en nifios, diferentes al tumor de Wilms?

¢Cual es la epidemiologia de los tumores renales, no Wilms?

¢Cual es la etiologia de los tumores renales, no Wilms?

¢Cudles son los factores de riesgo para desarrollar tumores renales, no Wilms?

¢Cudl es la historia natural de los tumores renales, no Wilms?

¢COmo se debe realizar el diagndstico clinico de los tumores renales, no Wilms?

¢Cuando se debe de referir a tercer nivel de atencion al paciente con tumores renales, no
Wilms?

¢Cudl es el tratamiento de los tumores renales, no Wilms?

¢Cual es el pronostico de los tumores renales, no Wilms
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Los tumores renales comprenden 7 a 8 % de todos los tumores en los primeros 15 afios de la vida.
El tumor de Wilms es el tumor renal méas frecuente ( 85% de los casos ), seguido por el carcinoma
de células renales (3 a5 % ), nefroma mesoblastico ( 3 %), sarcoma de células claras del rifidn (3-
4%), tumor rabdoide del rifion (2%) y tumores miscelaneos raros (2%). El diagnostico exacto y
estadificacion son criticos puesto que su tratamiento y prondstico son muy diferentes. Dada su
rareza, significan un reto diagnostico y terapéutico, por lo que es importante estudiarlos y tratarlos
mediante estudios colaborativos multicéntricos que incluyan revision patolégica centralizada para
verificar el diagndstico de los casos que entren en estos protocolos.

Los tumores pediatricos renales No Wilms, son un grupo heterogéneo de neoplasias, malignos, con
alta mortalidad y respuesta variable a las modalidades de tratamiento.
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La guia de préactica clinica: Tumores renales No Wilms en nifios, forma parte de las guias que
integraran el catilogo maestro de guias de préactica clinica, el cual se instrumentara a través del
Programa de Accion Desarrollo de Guias de Préctica Clinica, de acuerdo con las estrategias y lineas
de accién que considera el Programa Nacional de Salud 2007-2012.

La finalidad de este catalogo, es establecer un referente nacional para orientar la toma de decisiones
clinicas basadas en recomendaciones sustentadas en la mejor evidencia disponible.

Esta guia pone a disposicion del personal del primer nivel de atencion, las recomendaciones basadas
en la mejor evidencia disponible con la intencion de estandarizar las acciones nacionales sobre:

e Orientar la sospecha diagnostica en tumores renales diferentes al tumor de Wilms.
e Sistematizar el abordaje diagnostico de este tipo de tumores raros.
e Unificar los criterios de tratamiento medico.

Lo anterior favorecerd la mejora en la efectividad, seguridad y calidad de la atencién médica,
contribuyendo de esta manera al bienestar de las personas y de las comunidades, que constituye el
objetivo central y la razon de ser de los servicios de salud.
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Sarcoma de células claras:

Es un tumor raro que ocurre en aproximadamente 4% de los tumores renales de los nifios. Descrito
como tumor renal de los nifios metastatizante a hueso. El término celulas claras fue propuesto por
Becwith y Palmer para distinguirlo del tumor rabdoide renal. Se compone de células moderadamente
pleomdrficas, con citoplasma amfofilico o eosinofilico, arregladas en nidos o en patrén lobular,
separados por septos fibrovasculares, con un alto rango mit6tico. Existen algunas variantes descritas
de acuerdo a su patrdn histoldgico (epitelioide, de células alargadas, esclerosante, mixoide, quistico,
en empalizada, pericitomatoso y pleomorfico).

Tumor rabdoide del rifion:

Es un tumor altamente agresivo que generalmente se presenta en lactantes. Esta neoplasia puede
encontrarse en cualquier localizacion ( tejidos blandos, cara y extremidades), aunque se ve mas
frecuentemente en sistema nervioso central (tumor rabdoide/teratoide atipico) y en rifién; el
término rabdoide se refiere a la apariencia rabdomioblastica de la célula, pero estos tumores son
totalmente diferentes del rabdomiosarcoma.

10
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Las recomendaciones sefialadas en esta guia, son producto del analisis de las fuentes de informacién
obtenidas mediante el modelo de revision sistematica de la literatura. La presentacion de la
evidencia y las recomendaciones expresadas en las guias y deméas documentos seleccionados
corresponde a la informacion disponible organizada segun criterios relacionados con las
caracteristicas cuantitativas, cualitativas, de disefio y tipo de resultados de los estudios que las
originaron.

"Los niveles de las evidencias y la graduacion de las recomendaciones se mantienen respetando la
fuente original consultada, citando entre paréntesis su significado. Las evidencias se clasifican de

forma numérica y las recomendaciones con letras; ambas, en orden decreciente de acuerdo a su
fortaleza.”

Tabla de referencia de simbolos empleados en esta guia:

Eyidencia

Recomendacion

Punto de Buena Practica

11
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Evidencia / Recomendacion Nivel /
Grado
N . 2++
Hay dos tumores renales adicionales diferentes al tumor de Beckwith
Wilms, caracterizados por estroma sarcomatoso, los cuales 1978 SIGN
presentan una alta mortalidad. Ellos son el sarcoma de células
claras y el tumor rabdoide.
SIGN 2++
El sarcoma de células claras del rifion fue reportado por primera Siebel 2004
vez por Kidd en 1970, este tumor se caracteriza por su
propension a metastatizar a hueso y a recurrir localmente en SIGN 3
forma tardia. Radulescu
2008
Beckwith en 1978 fue el primero en identificar un subgrupo de SéGITI( 2]:;
tumores renales con caracteristicas radboides parecidas a tejido elcg%
muscular.
El sarcoma de células claras del rifidn representa el 2.8 % de los SIGN 4
Zughe 2010

tumores malignos renales y se presenta principalmente en nifios
pequefios.

12
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El tumor rabdoide del rifidn constituye el 8% de las neoplasias

clasificables del rifion. S!GN 3

D"Angio
2008

Debe sospecharse la presencia de un tumor No Wilms cuando la 7 h§2010

edad promedio se encuentre fuera del rango del tumor de Wilms. ug

En un estudio epidemioldgico llevado a cabo de 1973 al 2005 en SIGN 3

menores de cinco afios se encontraron 349 tumores renales No Janson

Wilms. Los principales diagndsticos fueron carcinoma renal 44%, 2006

sarcoma de células claras 17%, tumor rabdoide 12%, otros
sarcomas 10%, neuroblastoma 10%, linfoma 5%, otros 2%.

13
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Evidencia / Recomendacion

Nivel / Grado

El tumor rabdoide ocupa el 2-3% de los tumores renales en edad
pediatrica y es el tumor de pronéstico mas grave.
Aproximadamente el 80% se presenta en menores de 2 afios y el
60% en menores de 1 afio.

La verdadera incidencia del tumor rabdoide es desconocida,
aunque algunos datos europeos estiman 0.1 a 0.5 casos por
millon de nifios por afio. Presenta una relacion hombre- mujer de
5:1.

De todas las neoplasia renales es la de prondstico mas agresivo,
con una sobrevida de 20% a los 18 meses.

14
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Evidencia / Recomendacion Nivel / Grado

Estudios citogenéticos iniciales demostraron una asociacion
entre tumor rabdoide y monosomia del cromosoma 22 o bien
una delecion 22g11.2. Algunas alteraciones somaticas Yy
germinales del INI1/hSNF5/SMARCB1/BAF47 se han
identificado recientemente, implicando al gen supresor INI1
como un gen supresor tumoral que es inactivado por mutaciones
bi-alélicas o deleciones en el tumor.

SIGN 3
Janson 2006

Pacientes con mutaciones germinales de INI1 estén

predispuestos a tumores rabdoides cerebrales, renales, de tejidos SIGN 3
blandos y pueden presentarse con mas de un tumor primario.  Janson 2006
Estos nifios son diagnosticados mas frecuentemente dentro del

primer afio de vida y tienen un prondstico mas grave.

El sindrome de predisposicion rabdoide es la mutacion germinal

del INI1 en el cromosoma 22 asociada a una tendencia a SIGN 3
desarrollar tumores renales y tumores rabdoides malignos extra-  Janson 2006
renales, carcinoma de plexos coroides y neuroectodérmicos

primitivos cerebrales.

Se han descrito casos de familias con tumores rabdoides no
relacionados a la mutacion del INI1, lo cual indica que puede SIGN 3
haber un segundo locus no relacionado. Janson 2006

Debe realizarse estudio genético molecular a los pacientes con

tumores rabdoides para asesoramiento genético familiar por su C
potencial mutacion germinal hereditaria y riesgo de recurrencia  Janson 2006
en otros nifios, dando la opcion de pruebas prenatales.

15
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Evidencia / Recomendacion

Nivel /7 Grado

Por las caracteristicas rabdoides que presenta este tumor debe
realizarse el diagnostico diferencial con algunos tumores de
tejidos blandos que muestran también esta caracteristica
mediante anticuerpos INI (sarcoma de Ewing, tumor de
Wilms, tumor de células redondas pequefias desmoplasico,
sarcoma de células claras, nefroma mesoblastico congeénito,
sarcoma sinovial, sarcoma indiferenciado, rabdomiosarcoma y
sarcoma epitelioide).

Evidencia / Recomendacion

SIGN 3
Janson 2006

Nivel /7 Grado

Histologicamente esta compuesto por capas de células con
morfologia rabdoide tipica (nucleos excéntricos, nucléolos
prominentes,  citoplasma  eosinofilico con inclusiones
eosinofilicas ). Las caracteristicas inmunohistoquimicas del
tumor rabdoide renal son vimentina positiva (100% de los
casos), ENE (100%), CD 99 ( 86%), S100 ( 80%),
citokeratina (71%) y desmina (13%).

MacroscOpicamente es un tumor que puede crecer del
parénquima perihiliar, infiltrando la médula, el seno renal y el
sistema colector. Al diagndstico suele ser grande e invadir todo
el parénquima renal.

16
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Evidencia / Recomendacion Nivel / Grado

Se manifiesta principalmente con hematuria ya que se origina
en el seno renal, a diferencia del Wilms que se origina en la
corteza, también pueden presentarse hipercalcemia

paraneoplasica, por elevacion de paratohormona pero debido ASIGgo%l
a su agresividad es frecuente que se muestre con los sintomas mar
producidos por las metastasis.
Por su agresividad no es raro que se manifieste con
metéastasis, principalmente cerebrales o asociado a la SIGN 3
aparicion sincronica o metacronica de un tumor cerebral

Amar 2001

primario, generalmente en la linea media y con mayor
frecuencia en la fosa posterior. Puede tratarse de un tumor
neuroectodérmico primitivo, ependimoma, meduloblastoma,
astrocitoma de tallo cerebral o cerebelo.

Evidencia / Recomendacion Nivel /7 Grado

Los estudios de imagen muestran una gran masa lobulada,

heterogénea, con areas de necrosis, hemorragia y en

ocasiones calcificaciones lineales, por lo general los bordes

son poco definidos. Puede confundirse con el Tumor de

Wilms, aunque la diferencia principal es la presencia de una SIGN 3
coleccion liquida subcapsular periférica, que puede Parikh 1998
representar un hematoma o bien restos tumorales

necrosados, la cual se presenta en aproximadamente 44% de

los casos.

La existencia de esta coleccion, junto a la hipercalcemia y el
rango de edad, son hallazgos caracteristicos que comparte SIGN 3
este tumor con el nefroma mesoblastico. La Parra 2008

17
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Dada la baja frecuencia de estos tumores, ante una coleccion

liquida periférica en un nifio pequefio con masa renal, el SIGN 3
diagndstico diferencial mas probable es el de nefroma La Parra 2008
mesoblastico.

Evidencia / Recomendacion Nivel /7 Grado

Las metastasis del tumor rabdoide son frecuentes vy
tempranas, y los 6rganos mas afectados son el pulmon,
higado, cerebro, hueso y ganglios linfaticos. El prondstico es
muy malo, teniendo una sobrevida de 20% a 18 meses.
SIGN 3
En comparacion al tumor de Wilms se ha reportado en tumor ~ La Parra 2008
rabdoide, hematuria macro o microscdpica hasta en 84.4% vs
18%, fiebre en 44% vs 22%, hipercalcemia 26 % vs 0 %. La
hipercalcemia no es especifica de tumor rabdoide ya que se ha
reportado también en nefroma mesoblastico.

Aunque el diagndstico de cualquier tumor renal tiene que ser

confirmado por histopatologia, una presentacion clinica

distinta con fiebre y hematuria en una edad muy temprana y C

un estadio avanzado de la enfermedad  sugieren el Loewe 2000
diagnostico de tumor rabdoide.

SIGN 3
Muchos de los tumores rabdoides del rifion tienen Han 2001
enfermedad metastasica al diagnostico.

18
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Evidencia / Recomendacion Nivel / Grado

La sobrevida libre de evento del tumor rabdoide y la
sobrevida global a 5 afios estan por abajo del 20%, reflejando
el hecho de que no hay terapias efectivas a la fecha.

SIGN 3
Fernandez 2007

El tumor rabdoide renal es altamente letal con una muy mala
respuesta a la quimioterapia convencional. En los estudios 1 a
3 del NWTS la sobrevida libre de enfermedad a 5 afios es de
19 a 25 % vy el en estudio 5 de 23.2%. No se reportan
sobrevivientes en los estadios IV (metastésicos). Sin
embargo, se ha reportado al esquema ICE y el VDC
(vincristina, doxorrubicina, ciclofosfamida) como tratamiento
efectivo para el tumor rabdoide renal metastasico. El régimen
ICE/VDC puede ser el tratamiento estandar para tumor
rabdoide renal estadio IV, aunque se requiere mas tiempo
para confirmar su efectividad.

SIGN 3
Yamamoto 2006

A pesar del mal prondstico, algunos pacientes con tumor
rabdoide pueden curarse con terapia multimodal, se cree que SIGN 3
la radioterapia es un componente esencial del tratamiento. Wagner 2002

19
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Evidencia / Recomendacion

Nivel / Grado

La edad es un importante indicador prondstico, nifios
pequefios tienen peor prondstico que nifios mayores. Estadio
avanzado de la enfermedad confiere un peor pronostico. El
uso de radioterapia ha mostrado ser un factor predictivo
independiente de mejoria en la sobrevida. Se cree que la
radioterapia es parte esencial de la terapia multimodal para
pacientes con tumor rabdoide renal.

Pacientes mas pequefios tienen mayor probabilidad de tener
un tumor rabdoide, con enfermedad metastasica (43%).La
reseccion quirdrgica es la Unica modalidad de tratamiento
identificable que mejora significativamente la sobrevida.

Evidencia / Recomendacion

SIGN 3
Wagner 2002

SIGN 3
Morgenstern 2010

Nivel /7 Grado

Es un tumor muy agresivo que supone un 4 % de todos los
tumores renales en nifios. Se presenta con mayor frecuencia
entre 1y 4 afios, con predominio en varones, su pronostico es
mas grave que el del tumor de Wilms. Frecuentemente hay
ausencia de compromiso vascular por el tejido tumoral.

Sarcoma de células claras tienden a predominar en hombres
en una relacion 3:1.

Aunque no suele existir al diagnéstico, es muy caracteristica
la afectacion metastésica del hueso, ya sea con un patron
litico, permeativo o0 escleroso, esto hace la principal diferencia
con el Tumor de Wilms.

20

SIGN 3
Morgenstern 2010

SIGN 3
Morgenstern 2010



Tumores Renales No Wilms en Nifios (Sarcoma de Células

Evidencia / Recomendacion Nivel /7 Grado
El sarcoma de células claras es positivo a vimentina y SIGN 4
negativo citoqueratina. Zughe 2010

Macroscopicamente es indistinguible del tumor de Wilms

unilateral. Es un tumor solido, aunque hasta en un 50% SIGN 3
puede tener quistes, no encapsulado, que infiltra, distorsiona Morgenstern 2010
y comprime el parénquima renal. Puede tener &reas de

necrosis y hemorragia y no suele haber invasion intravascular.

No tiene pseudocépsula y tiende a infiltrar el parénquima

renal sano (70%) lo cual es Util para diferenciar del tumor de SIGN 3
Wilms. 70% presentan zonas de necrosis y hemorragia, el Morgenstern 2010
compromiso del hilio renal es muy raro y se presenta solo en

el 5% de los casos.

Evidencia / Recomendacién Nivel /7 Grado
Las manifestaciones clinicas mas comunes del sarcoma de
células claras son tumor abdominal y hematuria SIGN 3
macroscopica. Algunos estudios sugieren un predominio renal Amar 2001

derecho. Los sitios mas frecuentes de metastasis a distancia
son: hueso (42-69%), pulmones (34-43%). Son raras las
metastasis a higado, cerebro, cordon espinal y tejidos blandos.
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Evidencia / Recomendacion Nivel /7 Grado

Los hallazgos radiolégicos, junto a datos clinicos Yy SIGN 3
epidemioldgicos tienen un papel importante para orientar el Fernandez 2007
diagnostico de estos tumores. El diagndstico histolégico sigue
siendo indispensable.
Solo por las caracteristicas radiol6gicas es dificil hacer un
diagnostico diferencial acertado. Por lo tanto, siempre que se

o - - SIGN 3
valore un nifio con un tumor abdominal posiblemente de Fernandez 2007
origen renal, es importante tener en cuenta la edad, presencia
0 ausencia de calcificaciones, dolor, hematuria, tamafio, u
otras manifestaciones producidas por infiltracion de tejidos
adyacente. Si se tienen presentes estas caracteristicas se
enfocara mejor y de manera individual al paciente.
La TAC es un estudio primordial para la evaluacion del SIGN 3

tamafio, extension, presencia de linfadenopatia y  Fernandez 2007
resecabilidad del tumor renal.
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Evidencia / Recomendacion

Nivel / Grado

Pese a la baja frecuencia que presentan otros tumores
renales en la edad pediatrica, es importante la deteccion
temprana para un tratamiento oportuno que pueda mejorar
el pronostico. El diagnostico diferencial de las lesiones
focales renales debe incluir tanto procesos tumorales como
no tumorales, como pueden ser procesos inflamatorios
localizados o quistes.

Todo nifio con tumor abdominal debe ser evaluado con
ultrasonido inicialmente. Si los hallazgos corresponden a un
tumor solido debe ser complementado con tomografia y
resonancia magnética.

SIGN 3
D'Angio 2008

(o
Fernandez 2007

Evidencia / Recomendacion

Nivel /7 Grado

Puede metastatizar a ganglios, higado y pulmén. Requiere
un largo seguimiento tras el tratamiento quirdrgico y
quimioterapéutico, puesto que las metastasis pueden
presentarse mucho tiempo después del tratamiento.

23

SIGN 3
La Parra 2008



Tumores Renales No Wilms en Nifios (Sarcoma de Células Cla

Evidencia / Recomendacion Nivel 7 Grado

La sobrevida a 5 afios para el sarcoma de células claras es
del 50% a pesar de que muchos se diagnostican en estadio
temprano de la enfermedad.

SIGN 3
Fernandez 2007

La sobrevida libre de recaida en pacientes con sarcoma de
células claras del rifibn mejora con cursos mas largos
empleando vincristina, doxorrubicina y actinomicina D. La
sobrevida a largo plazo permanece sin cambios cuando se
compara con pacientes que recibieron solo 6 meses de
tratamiento. Todos los pacientes reciben radioterapia post-
operatoria al lecho tumoral y a sitios metastasicos.

SIGN 3
Fernandez 2007

Algunos autores reportan una sobrevida a 5 y 10 afios de

83 y 79% para sarcoma de células claras vs 29% para

tumor rabdoide. Pacientes con enfermedad local tienen una

mejor sobrevida (88%) comparados con enfermedad SIGN 2+
regional 70% vs 18% en enfermedad distante. Cuando se Sultan 2010
analiza la intervencion terapéutica se encuentra una

sobrevida global a 10 afios de 68% vs 30% en los que

fueron sometidos a cirugia contra los que no.

La recurrencia en sarcoma de células claras puede
presentarse hasta 4 afios después del diagndstico, lo que
obliga a la vigilancia de estos pacientes por tiempo
prolongado. La edad media al diagndstico de 1 afio,
enfermedad local, la ausencia de necrosis tumoral y el uso
de doxorrubicina son predictores independientes de
sobrevida prolongada.

SIGN 4
Zughe 2010
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Evidencia / Recomendacion Nivel 7 Grado

Se aplican las mismas consideraciones que para el tumor de

Wilms:
Se recomienda una incision transversa abdominal para una SIGN 2++
mejor exposicion. Los tumores unilaterales deben tratarse Fuschs 2009

con nefrectomia unilateral total. EI uréter debe ser resecado
hasta su extremo distal. La ruptura tumoral se describe
como diseminacion durante el procedimiento quirdrgico.

Evidencia / Recomendacion Nivel /7 Grado

Una estadificacion correcta de los tumores renales es de

vital importancia para asegurar un tratamiento adecuado. Se SIGN 2++
requiere del muestreo ganglionar regional durante la Raval 2010
nefrectomia, aln cuando no se requiere de una

linfadenectomia.

Estadificacion de tumores renales de acuerdo al NWT
S-5:

Estadio I: Tumor confinado al rifién, completamente
resecado. No hay penetracion a la capsula o afeccién
de vasos del seno renal.

SIGN 2++
Raval 2010

Para que un tumor sea calificado como estadio I, los
ganglios linfaticos regionales deben ser examinados
microscopicamente.
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Evidencia / Recomendacion Nivel /7 Grado

Estadio Il: Tumor completamente resecado, sin evidencia de
tumor a, 0 mas alla del margen de reseccion. El tumor se
extiende mas alla del rifibn como es evidente por cualquiera
de los siguientes criterios: SIGN 2++
Raval 2010

e Extension regional del tumor (por ej. Penetracion a
la capsula renal o invasion extensa del tejido blando
del seno renal).

e Los vasos sanguineos dentro del espécimen de
nefrectomia y fuera del parénquima renal,
incluyendo aquellos del seno renal, contienen
tumor.
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Evidencia / Recomendacion Nivel / Grado
Estadio [ll: Tumor residual no hematdgeno presente
después de la cirugia y confinado al abdomen. Puede ocurrir
cualquiera de los siguiente:
e Ganglios linfaticos dentro del abdomen o pelvis
involucrados por tumor (La afeccion ganglionar en SIGN 2++
Raval 2010

torax o en otros sitios extra-abdominales es criterio
para estadio IV).

El tumor ha penetrado a traves de la superficie
peritoneal.

Implantes tumorales en la superficie peritoneal.
Tumor macro o0 microscopico postoperatorio (ej.
Células tumorales encontradas en el margen de
reseccion en el examen microscopico).

El tumor no se resec6 completamente por
infiltracion local a estructuras vitales.

Siembras tumorales que ocurren antes o durante la
cirugia.

Tumor  tratado  preoperatoriamente  con
quimioterapia (con 0 sin biopsia,
independientemente del tipo; tru-cut, abierta o con
aguja fina) antes de la reseccion.

El tumor es resecado en mas de una pieza (ej.
Células tumorales son encontradas en glandula
adrenal escindida de manera separada; trombo
tumoral dentro de la vena renal resecado
separadamente del espécimen de nefrectomia).

Extension del tumor primario dentro de la vena cava,
dentro de la vena cava toracica y corazon es considerado
estadio I, mas que estadio 1V, igual que fuera del abdomen.
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Evidencia / Recomendacion Nivel / Grado

Estadio IV: Metéastasis hematdgenas SIGN 2++
(pulmén , higado, hueso, cerebro, etc.) o metastasis Raval 2010
ganglionares linfaticas fuera de la region  abdomino-
pélvica.(La presencia de tumor dentro de la glandula adrenal
no es interpretada como metastasis y la estatificacion
depende de todos los otros parametros de estatificacion).
Estadio V: Tumor renal bilateral presente al diagndstico. SIGN 2++
Debe intentarse la estadificacion en cada lado de acuerdo a Raval 2010
los criterios anteriores en base a la extension de la
enfermedad.

Todo nifio con sospecha de tumor renal no Wilms debe ser

enviado lo méas pronto posible a una unidad que cuente con  Consenso de grupo
las especialidades pediatricas necesarias para su

tratamiento.
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MesH:
“"Renal tumor“[Mesh] OR "Rhabdoyd tumor”[Mesh]

No se encontraron guias de practica clinica

Limits Activated: Randomized Controlled Trial, Newborn: birth-1 month, Infant; 1-23 months,

Preschool Child: 2-5 years

Se realiz6 una busqueda de guias para tumores renales no Wilms en nifios en los siguientes sitios

web sin resultados:

www.tripdatabase.com/index.html

www.fisterra.com/quias2/no explor/alfabetico.asp

www.cma.saZindex.cfm/ci id/54316/la id/1.htm

www.quidelines.gov/

www.library.nhs.uk/quidelinesfinder/Default.aspx?pagename-HOME

www.hice.org.uk/

www.guiassalud.es/newCatalogo.asp

www.ahrg.gov/clinic/cpgarchv.htm

www.topalbertadoctors.org/informes practice/clinical practice guidelines.html
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www.acponline.org/clinical information/quidelines/current/

www.cdc.gov/ncidod/dhap/quidelines.html

www.icsi.org/quidelines and more/qgl os prot/

www.nhhmrc.gov.au/quidelines/titles quidelines.htm

www.nzgg.org.nz/index.cfm?fusereaction=fuseaction_110&fusesubaction=docs&document
ID=22

www.sign.ac.uk/quidelines/published/index.html

www.redsalud.gov.sqg/mohcorp/publications.aspx?id=16266

www.redsalud.gov.cl/portal/url/page/minsalcl/ggesauge/quias.html

www.gacquidelines.ca

www.excelenciaclinica.net/

www.rcseng.ac.uk/fds/clinical quidelines

www.aace.com/pub/quidelines/

www.sogc.org/Zquidelines/

www.aan.com/qgo/practice/quidelines

www.escardio.org/guidelines-surveys/escquidelines/Pages/GuidelinesList.aspx
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5 ANEXOS
5.2 Escalas de Clasificacion

Niveles de Evidencia

Meta analisis, revisiones sistematicas de ensayos clinicos o ensayos clinicos de alta calidad
cON muy poco riesgo de sesgo.
Meta andlisis, revisiones sistematicas de ensayos clinicos o ensayos clinicos bien realizados
coN poco riesgo de sesgo.
Meta andlisis, revisiones sistematicas de ensayos clinicos o ensayos clinicos con un alto
riesgo de sesgo.
Revisiones sistematicas de estudios de cohortes o casos-control o de estudios de pruebas
diagndsticas de alta calidad, estudios de cohortes o casos-control o de pruebas diagndsticas
de alta calidad con riesgo muy bajo de sesgo, y con alta probabilidad de establecer una
relacion causal.
Estudios de cohortes o casos-control o estudios de pruebas diagndsticas bien realizados con
bajo riesgo de sesgo, y con una moderada probabilidad de establecer una relacion causal.
Estudios de cohortes o casos-control o de pruebas diagndsticas con alto riesgo de sesgo.
Estudios no analiticos, como informes de casos y series de casos.
Opinidn de expertos

Niveles de Recomendacion
Al menos un metaanalisis, revision sistematica o ensayo clinico clasificado como 1++y
directamente aplicable a la poblacion diana de la Guia; o un volumen de evidencia
compuesta por estudios clasificados como 1+ y con gran consistencia entre ellos.
Un volumen de evidencia compuesta por estudios clasificados como 2 ++, directamente
aplicable a la poblacion diana de la Guia y que demuestran gran consistencia entre ellos; 0
evidencia extrapolada desde estudios clasificados como 1 ++ 6 1+.
Un volumen de evidencia compuesta por estudios clasificados como 2 + directamente
aplicables a la poblacion diana de la Guia que demuestran gran consistencia entre ellos; o
evidencia extrapolada desde estudios clasificados como 2 ++.
Evidencia de nivel 3 ¢ 4; o evidencia extrapolada desde estudios clasificados como 2+.
Consenso del equipo redactor
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Algoritmo de Tumores Renales No Wilms.

Sospecha de Tumor Renal

Reallizar Historia
Clinica y Exploracion
Fisica minuciosa

v v
Examenes de Estudios de Imagen:
Laboratorio: USG, TAC de
BH, EGO, Ca sérico, abdomen y térax,
PFH, PFR GGO, RM de craneo

Sospecha de Tumor
Renal No Wilms

Nefrectomia y biopsia de ganglios regionales.

Estudio Histopatolégico

Confirmacion del diagnéstico

Estadificacion clinico-quirtrgica patolégica

A

Tratamiento en grupos de estudio cooperativos interinstitucionales para el
manejo de Tumores Renales No Wilms
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CLAVE PRINCIPIO | DOSIS PRESENTACI | TIEMPO EFECTOS INTERACCIONES CONTRA
ACTIVO RECOMENDADA ON (PERIOD ADVERSOS INDICACIONES
ODE
Uso)
4429 Actinomicina | 0.45mg/m2 Frasco ampula | Variable M,NyV, A, Aumenta los efectos Hipersensibilida
Fuera de -D 15 mcg/Kg/dosis de 500 mcg mucositis, de la radioterapia dala
cuadro vesicante, actinomicina,
EVOH pacientes con
varicela o herpes
zoster
4431 Carboplatino | 400a600 mg/m2 | Frasco ampula | Variable M,NyV, A, Ahujas 0 equipos de Hipersensibilida
de mg dafio hepético, | administracion con dal
RHS aluminio pueden carhoplatino,
precipitar o disminuir | embarazo
la potencia del
carboplatino
1752 Ciclofosfami | De acuerdo a Cajacon 5 Variable Falla cardiaca, | Puede disminuir Hipersensibilida
1753 da protocolos frascos taponamiento | niveles séricos de dala
individuales ampula cardiaco, digoxina. Aumentasu | ciclofosfamida o
Cajacon 2 hiponatremia, toxicidad con cualquier
frascos NyV,CH, alopurinol, componente,
ampula segundas cloranfenicol, embarazo
neoplasias doxorrubicina, y
diuréticos tiazidicos.
Usar con precaucion
con halotano, oxido
nitroso y
succinilcolina. Con
fenobarbital y
fenitoina causa
produccién mas
répida de sus
metabolitos con una
disminucion de la vida
media.
1765y Doxorrubicin | 45a70 mg/m2 Fracso ampula | Variable M, mucositis, Alopurinol puede Hipersensibilida
1766 a de 50 mg NyV, diarrea, | aumentarlaactividad | dala
y20mg vesicante, antitumoral. doxorrubicina,
2014 Y liposomal cardiotoxicida | Ciclosporina insuficiencia
Fuera de pegilada daguday disminuye su cardiaca
cuadro cronica depuracion y puede congestiva 0
inducir coma o arritmias, terapia
convulsiones y previa con altas
aumenta la toxicidad | dosis

hematoldgica.
Ciclofosfamida
aumenta la
cardiotoxicidad.
Mercaptopurina
aumenta la toxicidad.
Paclitaxel disminuye
la depuracion y
aumenta la toxicidad
si se administra antes.
Verapamil puede
aumentar la toxicidad.
La doxorrubicina
puede disminuir los
niveles plasméticos y
efectividad de
digoxina y fenitoina.

acumuladfas de
doxo rrubicina,
supresion
medular
preexistente,
embarazo.
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Fenobarbital aumenta

la eliminacion y
disminuye el efecto
de la doxorrubicina.

4230 Etoposido 60 a 120 mg/m2 Ampula de Variable M,NyV, A, El uso concurrente Hipersensibilida
100 mg mucositis, NT con warfarina d al etoposido o
leve, aumenta el tiempo de | sus
hipotensién, protrombina. componentes,
RHS, leucemia | Su uso con embarazo
secundaria, metotrexate altera el
diarrea (VO) transporte de este
aumentando su
actimulo en la célula.
Carmustina dafio
hepético con
hiperbilirrubinemia,
ascitis y
trombocitopenia.
Ciclosporina efecto
citotoxico adiivo en
células tumorales
4432 Ifosfamida 16a24gr/m2 Frasco ampula | Variable M,NyV, A, Fenobarbital, Hipersensibilida
delgr NT,CH, NI fenitoina,hidrato de d a la ifosfamida
cloral pueden 0 sus
disminuir el componentes,
metabolismo de los depresion severa
metabolitos activos. de la médula
6sea, embarazo
1768 Vincristina lal1.5mg/m2( Frasco ampula | Variable NT, A, SIHA, Fenitoina puede Hipersensibilida
dosis maxima 2 mg) | de 1 mg hipotensién, disminuir su efecto. d alavincristina,
vesicante Incrementan alcaloides de la
toxicidad vinca o

digoxina,asparaginasa

Con mitomicina
pueden presentarse
reacciones
pulmonares agudas

cualquiera de
sus
componentes,
embarazo
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6. Glosario

Anfofilico: Célula que se tifie con contraste acido o basico.

Citoqueratina: Es una de las proteinas fibrosas que forman los filamentos intermedios del
citoesqueleto intracelular en particular de células epiteliales ( incluyendo mucosas y glandulas), asi
como en las ufias y pelo.

Desmina: Es una de las proteinas de tipo Il de los filamentos intermedios del citoesqueleto
intracelular en particular de células musculares, tanto estriadas como lisas.

Desmoplasico: Es el factor que estimula el desarrollo del tejido conjuntivo o fibroso.

Enolasa nerona especifica: Es una proteina citoplasmatica de las células neurales.

Locus: es una posicion fija sobre un cromosoma, como la posicion de un gen o de un biomarcador
(marcador genético).

Metacrdnica: Se entiende por neoplasia metacrdnica aquella que aparece tras el diagndstico de la
neoplasia indice.

Mutacién: Es una alteracion o cambio en la informacion genética (genotipo) de un ser vivo y que,
por lo tanto, va a producir un cambio de caracteristicas, que se presenta sbita y espontaneamente,
y que se puede transmitir o heredar a la descendencia.

Nefroblamatosis: Representa un complejo de entidades patoldgicas definidas por la persistencia de
elementos nefrogénicos tras la nefrogénesis (mas alla de la 36 semana de gestacion), los cuales
conservan la capacidad de evolucion hacia nefroblastoma.

Nefroma mesoblastico congénito: Hamartoma leiomiomatoso o mesenquimal, es una neoplasia
renal congénita. Se diagnostica en los seis primeros meses de vida. Su comportamiento clinico es
benigno y el tratamiento es quirdrgico.

Pleomérfico: Que adopta varias formas en determinadas circunstancias

Proteina S-100: Denominada asi debido a su dilucién en sulfato amdnico al 100%, inicialmente
considerada especifica del sistema nervioso. Actualmente se reconoce su deteccién en numerosas
células de origen no neural’, como condrocitos, adipocitos, células de Langherhans, melanocitos, etc.
Se considera un marcador glial, detectandose en astrocitos oligodendrocitos y células ependimarias,
ademas de las células de Schwann del sistema nervioso periférico y células satélite.

Vimentina: Es una de las proteinas fibrosas que forman los filamentos intermedios del citoesqueleto
intracelular en particular de células embrionarias, ciertas células endoteliales, asi como en las células
sanguineas
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