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Resumo: Objetivo: Avaliar o perfil epidemiolégico e clinico, o tratamento e a presenca de mutagdo do
gene p53 em criangas com carcinoma adrenal em um centro pediétrico de referéncia no sul do
Brasil. Pacientes e Métodos. Estudo descritivo, retrospectivo de 56 criancas com carcinoma
adrenal tratados no Hospital Infantil Joana de Gusmao, Floriandpolis, Santa Catarina de janeiro
de 1980 a dezembro de 2013. Varidveis avaliadas. idade no momento do diagndstico, sexo,
quadro clinico, mutagdo do gene p53, estadiamento e tratamento. Resultados. A idade média ao
diagnostico foi de 3 anos e 3 meses. Dos 56 casos, 58,9% eram meninas. A manifestacdo mais
frequente foi virilizagdo isolada, em 64,3%, seguido por virilizagdo com Cushing em 25% dos
casos. O estadio | foi encontrado em 32,1% dos casos e o estadio 1V em 21,4%. Tratamento
cirargico isolado foi redlizado em 55,3% dos pacientes, a cirurgia com a quimioterapia em
37,5%. Trés pacientes ndo foram submetidos a cirurgia pelo fato de o tumor ser inoperavel.
Catorze pacientes (25%) morreram e, destes, 71,4% eram do estadio IV no momento do
diagnostico, sendo que nenhum era do estadio I. A mutagdo do gene p53 foi encontrada em 80%
dos 20 pacientes em que foi realizada. Conclusdo: O carcinoma adrena ocorreu principa mente
em criangas muito jovens e sua principal manifestagdo clinica foi virilizacdo. As meninas foram
mais afetadas do que os meninos. E um tipo muito agressivo de tumor, com um prognostico
pobre em estéagios avancados. A mutac&o do gene p53 € muito frequente em nossos pacientes
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