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REPUBLICA DEL PRy,

RESOLUCION JEFATURAL

Lima, 47 de D/ic/&A B/ del 2013

VISTOS: El Informe N° 148-2013-DNCC-DICON/INEN, de fecha 27 de diciembre del 2013,
— suscrito por la Directora Ejecutiva del Departamento de Nommatividad, Calidad y Control
t"fﬁhn . Nacional de Servicios Oncoldgicos, y el Informe N° 147-2013-DIMED/INEN, emitido por el
Semenal |2) Director General de la Direccion de Medicina.

o

CONSIDERANDO:

Que, mediante Ley N°® 28748 se creé como Organismo PUblico Descentralizado al Instituto
Nacional de Enfermedades Neoplasicas - INEN, con personeria juridica de derecho pablico
interno con autonomia, entre otros, de caracter normativo, adscrito al Sector Salud, hoy
Organismo Publico Ejecutor,;

Que, el Instituto Nacional de Enfermedades Neoplasicas — INEN, tiene como mision
proteger, promover, prevenir y garantizar la atencion integral del paciente oncologico, dando
prioridad a las personas de escasos recursos economicos; asi como, controlar, técnica y
administrativamente, a nivel nacional los servicios de salud de las enfermedades
neoplésicas, y realizar las actividades de investigacién y docencia propias del Instituto;

Que, el Reglamento de Organizacion y Funciones (ROF) del INEN aprobado con Decreto
Supremo N° 001-2007-SA, precisa en el literal g) del Articulo 6° que es funcién general del
2\ INEN, el innovar, emitir y difundir, a nivel nacional, las normas, guias, métodos, técnicas,
&/ indicadores y estdndares de los procesos de promocion de la salud, prevencion de
enfermedades neoplasicas, recuperacién de la salud, rehabilitacion y otros procesos:-- .
relacionados especificamente con el campo oncolégico;

Que, del mismo modo, el Articulo 24° del ROF, precisa que la Direccién de Control del

conducir, a nivel nacional, los procesos de promocién de la salud en el campo oncolégico;
de prevencion de enfermedades neopldsicas, de epidemiologia, de informacion para la
salud, de investigacion en oncologia y de docencia y educacion especializada en oncologia,
asi como de conducir la formulacidn, sistematizacion y difusion de las normas técnicas
oncolégicas y de los estandares de calidad de los servicios de salud oncoldgicos a nivel
nacional, a los que controla técnicamente en cumplimiento a las normas vigentes;

Que, como es de apreciarse de los documentos de vistos, la Direccién de Medicina, ha
solicitado la aprobacion de las siguientes Guias de Practica Clinica Oncolégica: GUIA DE
PRACTICA CLINICA DE LEUCEMIA PROMIELOCITICA AGUDA, LEUCEMIA MIELOIDE
AGUDA, LEUCEMIA - LINFATICA AGUDA, MIELOMA ~MULTIPLE, MESOTELIOMA
MALIGNO, TIMOMA, CARCINOMA TIMICO, PULMON A CELULAS NO PEQUENAS,
NEOPLASIAS MALIGNAS DE LA VULVA, TROBOBLASTICA GESTACIONAL, CANCER

Céncer es el organo técnico-normativo encargado de planificar, proponer las normas y... -



DE PULMON DE CELULAS PEQUENAS, CANCER DE ESOFAGO, CANCER
HEPATOCELULAR, CANCER DE ENDOMETRIO 1.2, CANCER DE OVARIO, CANCER
—. GASTRICO, CANCER DE MAMA, CANCER DE COLON, CARCINOMA DE CABEZA Y

CUELLO, CANCER DE CUELLO UTERINO, NEOPLASIAS MALIGNAS DE RINON,
“AXCEPTO DE LA PELVIS RENAL, CANCER DE PROSTATA, NEOPLASIA MALIGNA
VEJIGA URINARIA, CANCER TESTICULAR, LINFOMA NO HODGKIN DE CELULAS T,
/w ESPECIFICO (LNH, PTCL, NOS), emitidas por el Departamento de Oncologia Médica
/del INEN, las mismas que cuentan con los vistos buenos de las areas competentes,
correspondiendo se genere el acto resolutivo respectivo, aprobandose las respectivas
guias para su difusion y aplicacién en cumplimiento de la norma precitada;

on el visto bueno de la Sub Jefatura, Secretaria General, Direccién de Control del Cancer,
iy ireccién de Medicina, Direccién de Cirugia, Direccién de Radioterapia, Direccién de -
£ Servicios de Apoyo al Diagnéstico y Tratamiento, Departamento de Oncologla Médica,
“ Departamento de Normatividad, Calidad y Control Nacional de Servicios Oncoldgicos, y de
la Oficina de Asesoria Juridica del Instituto Nacional de Enfermedades Neoplasicas;

De conformidad con las atribuciones establecidas en la Resolucion Suprema N° 008-2012-
SA y el literal x) del Articulo 9° concordante con en el literal g) del Articulo 6° del
Reglamento de Organizacion y Funciones del INEN, aprobado mediante Decreto Supremo
N° 001-2007-SA,;
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SE RESUELVE:
ARTICULO PRIMERO: Aprobar las siguientes Guias de Practica Clinica Oncolégica:

GUIAS DE PRACTICA CLINICA DE LEUCEMIA PROMIELOCITICA AGUDA.

GUIAS DE PRACTICA CLINICA DE LEUCEMIA MIELOIDE AGUDA.

GUIAS DE PRACTICA CLINICA DE LEUCEMIA LINFATICA AGUDA.

GUIAS DE PRACTICA CLINICA DE MIELOMA MULTIPLE.

GUIAS DE PRACTICA CLINICA DE MESOTELIOMA MALIGNO.

GUIAS DE PRACTICA CLINICA DE TIMOMA, CARCINOMA TIMICO.

GUIAS DE PRACTICA CLINICA DE PULMON A CELULAS NO PEQUERAS.

GUIAS DE PRACTICA CLINICA DE NEOPLASIAS MALIGNAS DE LA VULVA.

GUIAS DE PRACTICA CLINICA DE TROBOBLASTICA GESTACIONAL.

0.GUIAS DE PRACTICA CLINICA DE CANCER DE PULMON DE CELULAS

~ PEQUENAS.

11. GUIAS DE PRACTICA CLINICA DE CANCER DE ESOFAGO.

12. GUIAS DE PRACTICA CLINICA DE CANCER HEPATOCELULAR.

13. GUIAS DE PRACTICA CLINICA DE CANCER DE ENDOMETRIO 1.2.

14. GUIAS DE PRACTICA CLINICA DE CANCER DE OVARIO.

15. GUIAS DE PRACTICA CLINICA DE CANCER GASTRICO.

16. GUIAS DE PRACTICA CLINICA DE CANCER DE MAMA.

17. GUIAS DE PRACTICA CLINICA DE CANCER DE COLON.

18. GUIAS DE PRACTICA CLINICA DE CARCINOMA DE CABEZA Y CUELLO.

19. GUIAS DE PRACTICA CLINICA DE CANCER DE CUELLO UTERINO.

20.GUIAS DE PRACTICA CLINICA DE NEOPLASIAS MALIGNAS DE RINON,
EXCEPTO DE LA PELVIS RENAL.

21. GUIAS DE PRACTICA CLINICA DE CANCER DE PROSTATA.

22. GUIAS DE PRACTICA CLINICA DE NEOPLASIA MALIGNA VEJIGA URINARIA.

23. GUIAS DE PRACTICA CLINICA DE CANCER TESTICULAR.

24, GUIAS DE PRACTICA CLINICA DE LINFOMA NO HODGKIN DE CELULAS T, NO

ESPECIFICO (LNH, PTCL, NOS).
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“\ARTICULO SEGUNDO: Encargar la difusion de la presente Resolucién a la Direccion de
o'/ 3jControl del Cancer en el marco de la autonomia normativa del Instituto Nacional de
Enfermedades Neoplasicas, conforme a su Ley de creacién.

ARTICULO TERCERO: Disponer a la Oficina de Comunicaciones de la Secretaria General
del INEN, la difusién de las Guias de Préactica Clinica aprobadas en el Portal Web
Institucional, www.inen.sld.pe.

ARTICULO CUARTO: Déjese sin efecto las disposiciones que se opongan a la presente
Resolucién.

REGISTRESE, COMUNIQUESE Y PUBLiauESE
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GUIA DE PRACTICA CLINICA DE LINFOMA NO HODGKIN DE CELULAS T.
NO ESPECIFICO (LNH, PTCL, NOS)

GUIA DE PRACTICA CLINICA DE LINFOMA NO HODGKIN DE CELULAS T, NO
ESPECIFICO (LNH, PTCL, NOS)

I. NOMBRE Y CODIGO

1.1. NOMBRE LINFOMA NO HODGKIN DE CELULAS T, NO ESPECIFICO
(LNH, PTCL, NOS)

1.2. CODIGO CIE-10
C84 Linfoma de células T, periférico y cutaneo
C84.0 Micosis fungoide
C84.1 Enfermedad de Sézary
C84.2 LinfomadezonaT
C84.3 Linfoma linfoepitelioide
C84.4 Linfoma de células T periférico
C84.5 Otros linfomas de células T y los no especificados

1. DEFINICION
2.1. ASPECTOS EPIDEMIOLOGICOS IMPORTANTES
El linfoma de células T periférico, NOS es una neoplasia agresiva de un grupo
heterogéneo de neoplasia, que no corresponde a una entidad especifica en la actual
clasificacién. El pronéstico es pobre en relacion a LNH de células B, esto es debido a
los bajos rangos de respuesta durable.
2.2. EPIDEMIOLOGIA
PTCL, NOS es el subtipo mas comin en paises occidentales, corresponde
aproximadamente el 30% de PTLC y aproximadamente el 6% LNH. La mayoria son
adultos, estos linfomas son muy raros en nifios. El rango varones: mujeres es 2:1.
2.3. FISIOPATOLOGIA
DESCONOCIDO

Ill. FACTORES DE RIESGO ASOCIADOS

3.1 MEDIO AMBIENTE
DESCONOCIDO

3.2. ESTILO DE VIDA
DESCONOCIDO

3.3. FACTORES HEREDITARIOS

; DESCONOCIDO

/" IV. CUADRO CLIiNICO
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4.1. SIGNOS Y SINTOMAS

Los pacientes usualmente presentan con una masa tumoral de crecimiento rapido en
uno o multiples sitios nodales o extra nodales. La mayoria tiene enfermedad avanzada
con sintomas B.

La mayoria de los pacientes son asintomaticos pero cuando los sintomas estan
presentes dependen del sitio de compromiso:

Adenopatias periféricas.

Dolor tumoral

Disnea (por compresién extrinseca de vias aéreas o por derrame pleural).
Efusién pleural.

SOVCS (sindrome de obstruccién de vena cava superior)
Pérdida de peso.

Fiebre.

Diaforesis.

Lesiones cutaneas

Dispepsia

Melena

Epigastralgia.

® e 6 & » e s & & & s+

Las localizaciones extranodales mas frecuentes son la piel y el tracto gastrointestinal.
V. DIAGNOSTICO

5.1. MORFOLOGIA

Revisién del material de patologia por un patélogo con experiencia en el diagnédstico de
linfomas.

En el ganglio, estos linfomas muestran un infiltrado para cortical y desaparicién de la
arquitectura normal. Las células tumorales no tienen caracteristicas morfologicas
tipicas, comprende una variable mixtura de células atipicas pequefas, intermedias y
grandes. Por lo general hay un variable nimero de eosindfilos, mezclados con células
plasmaticas o céluias B latentes o activadas e histiocitos epitelioides (macréfagos
activados)

5.2. IMMUNOFENOTIPO

No hay un immunofenotipo caracteristico de PTLC, NOS, pero siempre demuestran
expresion de una o mas de los antigenos pan T (CD2, CD3, CD5, CD7) y no expresan
antigenos de las células B (CD20).

En la mayoria de los casos, una o0 mas antigenos de las células T son perdidos, tales
como CD5 o CD7. La expresién de CD4 y CD8 es variable. La mayoria de tumores
expresan solo CD4, pero algunos tumores pueden ser CD4-/CD8-, CD4-/CD8+ O
CD4+/CD8+. CD 30 puede ser expresada, excepcionalmente con CD15. Usualmente
falta el fenotipo T helper folicular (CD 10+, BCL8+, PD1 y CXCL13+)

La mayoria expresa receptores de células T alfa/beta (TCR beta positivo), mientras una
minoria expresan receptores de células T gammal/delta (TCR gamma).

La proliferacion usualmente es alta y rangos de Ki 67 mayores del 70% estan
asociados a peor pronéstico.
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5.3. GENETICA

El re arreglo dei gen del receptor de células T clonal esta frecuentemente presente,
pero no siempre detectado; Aunque aproximadamente el 90% de PTCL presentan
anormalidades citogenéticas, ninguna es especifica para PTCL, NOS.

Muchos pacientes muestran ganancia de cromosomas en 7q, 8q, 17q y 22q y perdida
de cromosoma en 44, 5q,6q,99,109,12q y 139

5.4. CRITERIOS DE DIAGNOSTICO

PTCL, NOS es diagnosticado en base a los resultados de la biopsia, que demuestra la
evidencia de linfoma de células T que no encuentra criterios de otro subtipo de linfoma
de células T.

5.5. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

s Linfoma de células grandes anaplasico.

s Linfoma de células T angioinmunoblastico.
s Linfoma-leucemia de células T del aduito
s Linfoma Hodgkin

¢ Linfoma de células B rico en linfocitos T.

o Llinfadenitis granulomatosa

o Hiperplasia para cortical

VI. EXAMENES AUXILIARES
6.1. PATOLOGIA CLINICA

Historia clinica y examen fisico completo
Estado de actividad: ECOG / Karnofsky
Busqueda de sintomas B

Perfil hematologico completo

Perfil metabdlico: renal y hepético completo
Inmunofenotipo y genética.

6.2. IMAGENES

+ Tomografia de térax

s Tomografia de Abdomen y pelvis

o« Tomografia de partes blandas del cuelio (de estar indicado).
¢ Resonancia magnética de encéfalo. (De estar indicado)

s Ecocardiograma.

¢ Evaluacion de toda la piel.

s PET SCAN (cuando se encuentre disponible)

x o *T’?O
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6.3. EXAMENES ESPECIALIZADOS

_.,w

+ Biopsia de Ganglio excisional.

» Biopsia de piel (cuando este indicado)

» Hematoldgicos, perfil hepatico, perfil de lisis tumoral, B2ZMG, inmunolégicos:
HIV, HTLV—1, hepatitis B hepatitis C Siﬁlis
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6.4. COMPLEMENTARIOS

e Aspirado de médula 6sea y Biopsia de Hueso.
e Crio preservacion de semen.
s« Test de embarazo en mujeres en edad fértil.

Vil. MANEJO SEGUN NIVEL DE COMPLEJIDAD Y CAPACIDAD RESOLUTIVA
7.1. ESTADIAJE

ESTADIAJE LINFOMA DE HODGKIN Clasificacion de ANN ARBOR
(modificaciéon de COTSWOLD)

Estadio | afectacion de una Unica region ganglionar o estructura linfoide (ej: bazo,
timo, anillo Waldeyer)
Estadio Il afectacién de dos o mas regiones ganglionares en el mismo lado del

diafragma (el mediastino es un sélo sitio; los hiliares son uno de cada
lado); el nimero de sitios se indica con un subfijo (ej.: 1I3)

Estadio ill afectacion de regiones linfaticas o estructuras linfaticas a ambos lados
del diafragma.

H abdomen superior (espiénico, celiaco, portal)

2 abdomen inferior (para a6rtico, mesentérico)

Estadio IV Afectacidn de sitios extra nodales mas alla de los indicados como E.
Afectacion visceral.

A no sintomas B

B fiebre, sudoracion nocturna, pérdida de peso superior al 10% del peso
corporal en los seis meses previos

X enfermedad voluminosa (bulky): ensanchamiento del mediastino >1/3
medido a nivel de T5-6, 0 masa >10cm.

E afectacion de un Gnico sitio extra nodal contiguo o préximo a la
localizacion nodal conocida

CS estadio clinico

PS Performance status

7.2.INDICE PRONOSTICO

Punttan para su calculo (1 punto)

+ Estadio de Ann Arbor (llI-1V)

s Edad mayor de 60 afios

* Elevacién de LDH

» Dos o mas sitios extra ganglionares afectos
» Estado general (escala ECOG) 2 o superior

Se definieron 4 grupos segun la puntuacién obtenida:
» Riesgo bajo: puntuacién 0-1

¢ Riesgo intermedio bajo: puntuacion 2

« Riesgo intermedio alto: puntuacién 3

Riesgo alto: puntuacién 4-5

7.3. TRATAMIENTO

¢ No hay consenso general con respecto al tratamiento de induccién de eleccion
para PCLT.
« Pacientes deben ser aconsejados a participar en clinical trials de ser posible.
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7.4. TRATAMIENTO EC I-lI

BAJO RIESGO

¢ CHOP 21 por 4 ciclos seguido por radioterapia

o CHOEP 14 (< 60 afios) x 4 ciclos seguido de radioterapia

» Consolidacién con altas dosis de quimioterapia +Trasplante de células
hematopoyéticas en pacientes con respuesta parcial luego de la induccion

7.5. TRATAMIENTO EC llI-IV o |-l ALTO RIESGO

« CHOP 21 por 6-8 ciclos seguido por radioterapia

+ CHOEP 14 (< 60 afios) x 6-8 ciclos seguido de radioterapia
s EPOCH

e Hyper-Cvad

+« Bendamustine

Consolidacion: altas dosis de quimioterapia +Trasplante de células hematopoyéticas
autélogo o Alogénico.

7.6. TRATAMIENTO DE LA ENFERMEDAD RECURRENTE METASTASICA

¢ |ICE.
e DHAP.
o ESHAP.

+ Gemcitabina.
* Gemcitabing, Cisplatino y Dexametasona.
e Gemcitabina y Oxaliplatino.

7.7. ESQUEMAS DE TRATAMIENTO RECOMENDADOS

CHOP

Ciclofosfamida 750mg/m2 EV dia1
Doxorrubicina 50mg/m2 EVdia1
Vincristina 1,4mg/m2 (maximo 2mg) EV dia 1
Prednisona 60mg/m2 VOdiatalb

Cada 3 semanas por 6 a 8 ciclos

CHOEP 14

Ciclofosfamida 750mg/m2 EV dia 1

Doxorrubicina 50mg/m2 EV dia 1

Vincristina 1,4mg/m2 (maximo 2mg) EV dia 1

Etopésido 100mg/m2 EV (infusién de 1hora)dia 1,2y 3
Prednisona 60mg/m2 VOdiatalb

Cada 3 semanas por 6 a 8 ciclos

EPOCH

Etoposido (VP-168) 50 mg/m2 IC dias 1 al 4
Prednisona 60 mg/m2 VO dias1 al b
Vincristina 0.4 mg/m2 IC dias tal 4
Doxorubicina10 mg/m2 IC dias 1 al 4

Ciclofosfamida 750 mg/m2 EV dias
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Filgrastim 5 mcg/kg SC iniciando el dia 6 de QT hasta conseguir ANC > 10,000/uL.
Cada 3 semanas por 6 a 8 ciclos

BENDAMUSTINE

Bendamustine 120 mg/m2 EV en 30-60 mindia1y2
Cada 3 semanas x 12 ciclos

7.8. TRATAMIENTO DE SEGUNDA LINEA

TRATAMIENTO DE SEGUNDA LINEA

ICE

Etoposidoc 100mg/m2 1V dias 1-3
Carboplatino 56 AUC dia 2
lfosfamida 5gr/m2 VICdia2
Mesna 5gr/m2 INIC dia 2

Cada 3 semanas por 6 ciclos

ESHAP

CDDP 100 mg/m’® Dia 1
Etop6sido 80 mg/m? Dia2
ARA-C 1.5 grim? Dia 4
Dexametasona 40 mg x Dia Dias 1-4

Cada 3 semanas por 6 ciclos

DHAP

Dexametasona 40mg/m2 EV Dia 1-4
Citarabina 2000mg/m2 cada 12 horas EV Dia2
Cisplatino 100mg/m2 EV Dia 1

Cada 3 semanas por 6 ciclos

MINE

Mitoxantrona 10 mg/m? EV Dia 1
Ifosfamida + 15 g/malds’a EVDia1-3
MESNA 1.5 g/mzldia EVDia1-3
(4 h luego IFO)

Etopésido 80 mg/m?/dia Dia1-3

Cada 3 semanas por 6 ciclos

GEMCITABINA
Gemcitabina 1200 mg/m2  EV dias1-8-15
Cada 4 semanas

GDP

Gemcitabina 1000 mg/m2 EV dias1y8
Dexametasona 40 mg VO dias 1 al4
Cisplatino 75 mg72 EV dia 1

Cada 3 semanas
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GEMOX
Gemcitabina 1000 mg/m2 EV dia 1
Oxaliplatino 100 mg/m2 EV dia 1

Cada 2 0 3 semanas

Viil. COMPLICACIONES
8.1. COMPLICACIONES

Como evento secundario al uso de radiacion y agentes alkilantes se han descrito

s Esterilidad permanente

e Segundas neoplasias: cancer de pulmén, tumores cerebrales, cancer de rifidn,
cancer de vejiga, melanoma maligno, leucemia mieloide aguda.

o Disfuncién cardiaca en aquellos pacientes que tienen dosis acumulada mayor de
200 mg/m2 de doxrubicina

+ Sindromes mielodisplasicos

IX. CRITERIOS DE REFERENCIA Y CONTRA REFERENCIA

La referencia y contra-referencia deben seguir lo establecido en la norma técnica N°
018- MINSA / DGSP-V.01: “norma técnica del sistema de referencia y contra-
referencia de los establecimientos del Ministerio de Salud”

9.1. REFERENCIA

Los pacientes con diagnéstico de linfoma de celulas T deben ser referidos a un centro
especializado que cuente con un equipo médico multidisciplinario entrenado en el
diagnostico y tratamiento de esta patologia.

9.2. CONTRA-REFERENCIA
Culminado el tratamiento el paciente debe ser contra-referido a su centro hospitalario

de origen con un documento de resumen de todas las medidas de tratamiento
instaladas

El seguimiento debe realizarse:

EC Il Bajo riesgo: cada 3- 6meses por 2 afios y después anualmente.

EC I-li Alto riesgo: cada 3 a 6 meses por 5 afios
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